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Миелопролиферативные заболевания (МПЗ), среди которых наиболее часто
встречаются первичный миелофиброз (ПМФ), истинная полицитемия (ИП) и
эссенциальная тромбоцитемия (ЭТ), характеризуются не только низкой
выживаемостью, но и значительным ухудшением качества жизни пациентов
вследствие прогрессирующего миелофиброза (МФ). В числе причин плохого
самочувствия фигурируют как симптомы выраженной спленомегалии, так и
конституциональные симптомы1,2:
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усталость;
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ночная потливость;
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лихорадка;
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потеря веса;
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периферические отеки;

Image

зуд;

Image

боль в костях;

Image

одышка.

Многие из этих симптомов не только влияют на жизнедеятельность пациентов, но и
могут служить прогностическим фактором прогрессирования заболевания. Так,
Международная рабочая группа по исследованиям и лечению МФ сообщила, что
наличие конституциональных симптомов коррелирует с неблагоприятным развитием
заболевания и требует учета при оценке выживаемости пациентов2.
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Пациентам с миелопролиферативными заболеваниями важно регулярно следить за
состоянием здоровья. Ведение записей помогает выявлять любые изменения и
выстраивать диалог с лечащим врачом. Выбрать подходящий трекер можно на
специализированном сайте https://zdorovie.ru.

Наиболее распространенным является опросник MPN-SAF TSS, или МПН10.
Универсальность опросника МПН10 подтверждена многими клиническими
исследованиями. Кроме того, доказано существование сильной корреляции между
отдельными элементами и ключевыми симптоматическими элементами,
представленными в «Опроснике MPN‑SAF TSS» и «Опроснике по качеству жизни

https://zdorovie.ru/?af_qr=true&shortlink=10g4afph&c=MPN&pid=hemogid&af_xp=custom&source_caller=ui
https://zdorovie.ru/?af_qr=true&shortlink=10g4afph&c=MPN&pid=hemogid&af_xp=custom&source_caller=ui


Европейской организации по исследованию и лечению рака»1,3.

Оценка качества жизни в соответствии с результатами опросников позволяет
отметить существенную разницу в бремени симптомов в зависимости от типа МПЗ
(ПМ, ИТ, ЭТ) и стадии его развития. В частности, пациенты на ранних стадиях могут
быть предрасположены к тромбогеморрагическим явлениям и сосудистым
осложнениям. Долгосрочные осложнения МПЗ могут включать4:

прогрессирующую цитопению;
конституциональные симптомы;
кахексию и потерю веса;
умеренную или массивную спленомегалию;
риск бластной трансформации.

Использование опросника МПН10 при этом позволяет оценить все значимые
симптомы, характерные для разных типов и стадий МПЗ. Так, можно увидеть, что
симптомы опухолевых заболеваний и спленомегалии (наибольшая утомляемость,
быстрое насыщение, дискомфорт в животе, отсутствие активности, ночная
потливость, снижение массы тела) преобладают у пациентов с МФ при ПМ. Тяжесть
клинической симптоматики при ИТ и ЭТ существенно ниже, при этом пациенты с ИП
чаще жалуются на кожный зуд4.

Использование опросника МПН10 обладает также потенциалом для оценки
эффективности лечения. Особенно важным это представляется в свете появления
новых методов терапии, в частности с использованием ингибиторов JAK2. Кроме того,
использование МПН10 позволяет сравнивать симптоматическую пользу (или ущерб)
лекарственной терапии в параллельных терапевтических исследованиях, особенно
при сопоставлении нерандомизированных испытаний.
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Симптоматическая нагрузка при МПЗ присутствует у большинства пациентов и
ухудшает их качество жизни. Многие пациенты, по данным опросников, нуждаются в
помощи в их повседневной жизни или установлении инвалидности. В большей
степени такая картина отмечается у пациентов с МФ вследствие ПМ. Они сообщают о
значимом ухудшении жизни более чем в 80% случаев. Менее страдают от симптомов
заболевания пациенты с ИП и ЭТ (66% и 57% соответственно)5.

Такая же тенденция отмечается и в отношении беспокойства пациентов в связи с их
заболеванием, однако долевое распределение этих показателей несколько
отличается. Тем не менее результаты опросов свидетельствуют, что ухудшение
самочувствия при прогрессировании заболевания заставляет пациентов существенно
менять образ жизни. Им приходится сокращать свои рабочие часы или добровольно
прекращать работу, причем в большей степени это касается пациентов с МФ. Эта же
группа пациентов гораздо чаще нуждается в установлении инвалидности.
Показатели опросников свидетельствуют также о значимом ухудшении качества
жизни даже при заболеваниях с низким риском прогрессирования5.

Не менее полезным представляется использование опросников для сопоставления



картины заболевания и целей лечения, выдвигаемых врачом и пациентом. Так, среди
пациентов-респондентов «медленное/замедленное прогрессирование состояния»
было наиболее важной целью лечения, тогда как респонденты-врачи ставили задачи
по «улучшению симптомов» и «профилактике сосудистых/тромботических событий».
Исходя из этого, вывод о неудовлетворенности более одной трети пациентов-
респондентов лечением врача был совершенно логичным. Кроме того, исследования
показывают, что многие врачи‑респонденты недооценивают тяжесть симптомов у
пациентов с МФ. Если учитывать их прогностическую важность, такая ситуация
может привести к запоздалому пересмотру лечения и снижению выживаемости
пациентов5.
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Данные опросников бремени клинических симптомов у пациентов с МПЗ и
эффективности лечения позволяют более точно определить прогноз. Несоответствие
в восприятии заболевания с точки зрения врача и пациента указывает на
необходимость более глубокого понимания врачами важности симптомов МПЗ. Кроме
того, осознание пациентами связи ряда симптомов с имеющимся заболеванием
может улучшить их приверженность терапии и способствовать увеличению
выживаемости.
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