
Введение  
Истинная полицитемия (ИП) – заболевание кло-

нальной природы, возникающее на уровне стволовой 
кроветворной клетки, относящееся к группе миело-
пролиферативных заболеваний, характеризующееся 
усиленной пролиферацией в костном мозге с призна-
ками сохранной терминальной дифференцировки 
клеток [1,2]. Зачастую первым клиническим проявле-
нием миелопролиферативных заболеваний может 
явиться тромботическое осложнение [3]. В развитии 
тромбоза участвуют такие механизмы, как снижение 

антитромботических свойств эндотелия, нарушения 
реологии крови, увеличение количества форменных 
элементов, активация системного воспалительного от-
вета и нарушения системы гемостаза [4]. Артериальный 
тромбоз является главной (60-70%) причиной всех 
сердечно-сосудистых осложнений ИП и включает ост-
рый инфаркт миокарда, ишемический инсульт, ок-
клюзии периферических артерий. Осложнения со сто-
роны венозной системы представлены тромбозом глу-
боких вен нижних конечностей, тромбоэмболией ле-
гочной артерии, тромбозом вен внутренних органов. 
Пациенты с ИП в среднем имеют в два раза более вы-
сокий риск развития ишемического инсульта, инфаркта 
миокарда, тромбоза глубоких вен или легочной эм-
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Истинная полицитемия является не только клональным заболеванием, возникающим на уровне стволовой кроветворной клетки, но и пато-
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болии [5]. Таким образом, сосудистый тромбоз пред-
ставляет собой наиболее частое осложнение ИП, яв-
ляющееся основной причиной смертности пациентов. 
Представленный нами клинический случай демон-
стрирует важность междисциплинарного взаимодей-
ствия для диагностики причин нарушения мозгового 
кровообращения и, соответственно, назначения эф-
фективной, патогенетически обоснованной терапии. 

 
Клинический случай 

Пациент А., 61 года, поступил в неврологическое 
отделение ФГБУ «НМИЦ ТПМ» Минздрава России с 
жалобами на ощущение слабости в левых верхней и 
нижней конечностях, шаткость походки. 

Анамнез заболевания. До 2019 г. пациент чув-
ствовал себя абсолютно здоровым человеком. С марта 
2019 г. отметил появление эпизодов повышения ар-
териального давления (АД) до 170/90 мм рт.ст., в 
связи с чем обратился к врачу по месту жительства, 
который впервые назначил больному антигипертен-
зивную терапию эналаприлом в дозе 5 мг/сут. 13 
июля 2019 г. возникло ощущение слабости в левых 
конечностях, онемение левой половины лица, затруд-
нение речи. Пациент был госпитализирован. В ходе 
обследования (компьютерная томография головного 
мозга, дуплексное сканирование брахиоцефальных 
артерий, электрокардиография) была диагностирована 
транзиторная ишемическая атака в бассейне правой 
средней мозговой артерии. Помимо прочего, в общем 
анализе крови было выявлено значительное увеличение 
уровня гемоглобина, гематокрита и клеток крови (эрит-
роциты, тромбоциты, лейкоциты), но консультация 
гематолога не проводилась. По данным предостав-
ленной медицинской документации показатели общего 
анализа крови от 2018 г. находились в пределах нор-
мальных значений. При выписке был рекомендован 
прием антигипертензивной (лизиноприл 20 мг/сут, 
амлодипин 5 мг/сут, индапамид 2,5 мг/сут), анти-
агрегантной (ацетилсалициловая кислота 100 мг/сут), 
гиполипидемической (аторвастатин 20 мг/сут) и ан-
тигипоксической (этилметилгидроксипиридина су-
кцинат 750 мг/сут) терапии. Терапию принимал не-
регулярно, периодически отмечал кратковременные 
эпизоды ощущения онемения конечностей и лица 
слева. В августе 2019 г. у пациента развился левосто-
ронний гемипарез центрального характера с гемиги-
палгезией, нарушением походки. Пациент был экс-
тренно госпитализирован, при проведении компью-
терной томографии головного мозга впервые обна-
ружены небольшие субкортикальные ишемические 
очаги в височно-теменной области справа, при ульт-
развуковом дуплексном сканировании брахиоцефаль-
ных артерий – атеросклеротические изменения без 
гемодинамически значимого стеноза. Был установлен 

диагноз: «Острое нарушение мозгового кровообра-
щения (ОНМК) ишемического характера в бассейне 
правой средней мозговой артерии, атеротромботи-
ческий подтип. Гипертоническая болезнь III стадии, 2 
степени, риск сердечно-сосудистых осложнений очень 
высокий. Атеросклероз брахиоцефальных артерий».  
В общем анализе крови сохранялось увеличение ко-
личества эритроцитов, тромбоцитов, лейкоцитов и 
уровня гемоглобина. При выписке рекомендовано 
продолжение проводимой ранее антигипертензивной, 
антиагрегантной, антигипоксической и гиполипиде-
мической терапии. Несмотря на проводимое лечение, 
сохранялось ощущение слабости в верхней и нижней 
конечностях слева, изменение походки, в связи с чем 
1 октября 2019 г. пациент поступил в неврологическое 
отделение ФГБУ «НМИЦ ТПМ» Минздрава России. 

Объективно. Состояние пациента при поступлении 
средней тяжести. Сознание ясное. Положение активное. 
Рост 163 см, вес 70 кг, индекс массы тела 26,4 кг/м2. 
Отмечалась гиперемия кожных покровов лица, види-
мые слизистые нормальной окраски и влажности. Пе-
риферических отеков нет. Мышечная система развита 
удовлетворительно. Костно-суставная система без 
значимых изменений. При аускультации дыхание ве-
зикулярное, проводится по всем легочным полям, 
хрипы не выслушиваются. Частота дыхательных дви-
жений 16/мин. Границы относительной сердечной ту-
пости не смещены. Тоны сердца приглушены, ритмич-
ные, частота сердечных сокращений 72/мин, шумы 
не выслушивались. Пульс на лучевых артериях удов-
летворительного наполнения, симметричный, рит-
мичный, дефицита пульса нет. Пульсация на артериях 
нижних конечностей сохранена, симметрична. АД на 
обеих руках – 140/90 мм рт.ст. Варикозного расши-
рения вен нижних конечностей нет. Печень перкуторно 
не увеличена, безболезненная при пальпации. Селе-
зенка при пальпации увеличена (+1 см из-под края 
реберной дуги), край эластичный, болезненности при 
пальпации нет. Симптом поколачивания отрицательный 
с обеих сторон. Физиологические отправления в норме.  

Неврологический статус. Сознание ясное. Обще-
мозговой и менингеальной неврологической симпто-
матики нет. Отмечался умеренный левосторонний 
парез мимической мускулатуры, мышц языка (череп-
но-мозговые нервы: VII, XII). Повышение мышечного 
тонуса по пирамидному типу в левых конечностях. 
Левосторонний гемипарез центрального характера, 
преимущественно в дистальных отделах конечностей 
(плечо – 4 балла, кисть – до 3 баллов, нижняя конеч-
ность – 4 балла) с оживлением сухожильных и пери-
остальных рефлексов слева. Патологический рефлекс 
Бабинского положительный слева. Симптом орального 
автоматизма (псевдобульбарный парез) слева, что 
отражает поражение пирамидной системы. Чувстви-
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тельность не нарушена. Пальценосовую пробу слева 
выполнить невозможно из-за наличия пареза. Походка 
паретическая (синдром Вернике-Манна). Оценка по 
модифицированной шкале Рэнкина (Modified Rankin 
Scale) – 2 балла. Вегетативная нервная система без 
патологических изменений. 

Анамнез жизни. Вредные привычки (курение, нар-
котические вещества, злоупотребление алкоголем) от-
рицает. Наследственный анамнез по сердечно-сосу-
дистым заболеваниям отягощен: отец умер от инсульта 
в возрасте 73 лет, мать длительно страдает гиперто-
нической болезнью. 
 
Данные дополнительных методов исследования  
при поступлении 
Лабораторные показатели представлены в табл. 1 и 2.  
• Обращает на себя внимание значительное увеличение 

количества всех форменных элементов крови, гемо-
глобина и гематокрита в общем анализе крови. В 
биохимическом анализе крови отмечается увеличение 
общего билирубина, аланинаминотрансферазы. В 

коагулограмме – небольшое увеличение протром-
бинового времени.  

• Электрокардиограмма: ритм синусовый, частота сер-
дечных сокращений 76/мин. Электрическая ось серд-
ца: отклонение влево. PQ: 0,18 сек, QRS: 0,08 сек, 
QT: 0,38 сек, QTс: 0,45 сек, зубец P: 0,10 сек.  

• Магнитно-резонансная томография головного мозга 
(рис. 1): признаки нарушения мозгового кровооб-
ращения по ишемическому типу в подострой стадии 
в бассейне правой средней мозговой артерии суб-
кортикальной локализации. Очаги ангиопатии. 

• Дуплексное сканирование брахиоцефальных артерий: 
признаки нестенотического атеросклеротического 
поражения брахиоцефальных артерий. Негрубая S-
образная неровность хода правой внутренней сонной 
артерии, гемодинамически незначимая. Неровность 
хода позвоночных артерий в экстравертебральном 
сегменте и в костном канале поперечных отростков 
шейных позвонков без признаков значимых локаль-
ных и системных гемодинамических нарушений. 
Внутренние яремные вены не расширены. 
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Параметр                                 При                 Через 1 год    Референсные 
                                         госпитализации    наблюдения        значения 
                                                 (2019 г.)                 (2020 г.)                        

Эритроциты, ×1012/л                    7,31                              3,67                       4,4-5,0   

Гемоглобин, г/л                               190                               144                       130-160 

Гематокрит, %                                   56,4                              41,5                         39-49 

Цветовой показатель                     0,78                              1,18                       0,8-1,0 

Усреднённое значение  
объёма эритроцита, фл

                77,2                                 –                           80-100 

Среднее содержание  
гемоглобина в эритроците,         26,9                                 –                            26-34 
пг                                                                

Средняя концентрация  
гемоглобина в эритроците,         340                                 –                         300-380 
г/л 

Коэффициент  
анизотропии                                    15,5                                 –                       12,0 - 15,0 
эритроцитов, % 

Тромбоциты, ×109/л                      734                               393                       180-320 

Лейкоциты, ×109/л                       19,6                               6,6                             4-9 

Нейтрофилы, %                                85                                67,8                         40-74 
Лимфоциты, %                                  10                                23,5                           1-5 
Моноциты, %                                      3                                  5,7                             0-1 
Эозинофилы, %                                0,6                                1,5                          19-37 
Базофилы, %                                       2                                  1,5                           2-10 

СОЭ, мм/ч                                            2                                   14                            2-10 

Table 1. Laboratory data during hospitalization of the  
patient (complete blood count) 

Таблица 1. Лабораторные данные при госпитализации 
пациента (клинический анализ крови)

Параметр                                    При госпитализации      Референсные  
                                                                      (2019 г.)                       значения 
Биохимический анализ крови                                                                           
Глюкоза, ммоль/л                                                  5,40                                  3,89-6,10 

Билирубин общий, мкмоль/л                           28,0                                      <20,5 

Белок общий, г/л                                                   68,0                                  64,0-83,0 

Креатинин, мкмоль/л                                          69,0                                63,6-110,5 

СКФ (CKD-EPI), мл/мин/1,73м2                        92                                         >90 

Мочевая кислота, мг/дл                                       5,0                                      3,5-7,2 

Железо, мкмоль/л                                                 11,7                                  11,6-31,3 

Ферритин, мкг/л                                                   22,4                                20,0-250,0 

Аспартаттрансаминаза, Ед/л                             33,0                                   5,0-34,0 

Аланинтранаминаза, Ед/л                                 76,0                                   0,0-55,0 

Лактатдегидрогеназа, Ед/л                               218,0                              125,0-220,0 

Креатинфосфокиназа, Ед/л                                 95                                      30-200 

Натрий, ммоль/л                                                    140                                    130-156 

Калий, ммоль/л                                                      4,9                                      3,6-5,0 

Эритропоэтин, мМе/мл                                        1,1                                    4,3-29,0 

Коагулограмма                                                                                                          

АЧТВ, сек                                                                   33,9                                  24,3-35,0 

Протромбиновое время, сек                             12,6                                   9,1-12,1 

Протромбин по Квику, %                                    82,3                                70,0-130,0 

Фибриноген, г/л                                                     3,9                                      2,0-4,0

Table 2. Laboratory data during hospitalization of the  
patient (biochemical blood test, coagulogram) 

Таблица 2. Лабораторные данные при госпитализации 
пациента (биохимический анализ крови,  
коагулограмма) 
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• Эхокардиография: камеры сердца не расширены; гло-
бальная систолическая функция левого желудочка в 
норме; локальная сократимость миокарда не нарушена; 
диастолическая функция левого желудочка нарушена 
по I типу; фиброзное уплотнение стенок аорты, створок 
митрального клапана; умеренные дегенеративные из-
менения створок, фиброзного кольца аортального 
клапана; пролапс передней створки митрального кла-
пана 5 мм; митральная регургитация 1 степени; при-
знаков легочной гипертензии не выявлено. 

• Эзофагодуоденоскопия. Хронический поверхностный 
гастрит. Хронический постбульбарный дуоденит. Не-
достаточность розетки кардии.  

• Ультразвуковое исследование органов брюшной по-
лости: увеличение размеров селезенки – 15,8×6,3 
см (в норме до 12,0×6,0 см). 

• Офтальмолог: гиперметропия средней степени, амб-
лиопия I степени OS; начальная возрастная катаракта; 
ангиопатия сетчатки по гипертоническому типу.  

С целью верификации предполагаемого заболевания 
крови проведено дообследование: 
• Исследование уровня эритропоэтина: снижение до 

1,1 мМЕ/мл (норма 4,3-29,0 мМЕ/мл). 
• Молекулярно-генетическое исследование: обнаружена 

мутация в гене Jak2 V617F (14 экзон): клетки с мута-
цией составляют 100% от общего числа клеток в 
препарате. 

• от проведения трепанобиопсии костного мозга па-
циент отказался. 

Дифференциальная диагностика. Ведущим син-
дромом в клинической картине заболевания у данного 
пациента является синдром неврологического дефицита 
вследствие перенесенного ишемического инсульта. 
Наиболее вероятной причиной ОНМК представлялась 

истинная полицитемия. Кардиоэмболический характер 
ОНМК был исключен, поскольку предрасполагающих 
факторов (дилатации полостей сердца, нарушений 
сердечного ритма, нарушений локальной сократимости, 
серьезных нарушений внутрисердечной гемодинамики, 
способствующих тромбообразованию) не выявлено. 
Для верификации причины ишемического инсульта 
проводилась дифференциальная диагностика между 
такими заболеваниями, как эссенциальная тромбо-
цитемия, первичный миелофиброз, вторичный эрит-
роцитоз и ИП (рис. 2). Повышение уровня тромбоцитов 
(734×109/л) и наличие мутации гена JAK2 V617F 
свидетельствовали о возможности наличия эссенци-
альной тромбоцитемии, однако повышение уровней 
лейкоцитов и эритроцитов в анализе крови позволило 
нам исключить указанное заболевание из диагности-
ческого поиска. 

Первичный миелофиброз был рассмотрен в рамках 
дифференциально-диагностического поиска в связи 
с наличием генетической мутации (JAK2 V617F) и 
спленомегалии. Но отсутствие анемии, бластных клеток 
в общем анализе крови, а также данных о предше-
ствовавших инфекционных и аутоиммунных заболе-
ваниях позволило нам исключить указанное заболе-
вание.  

В пользу вторичного эритроцитоза свидетельство-
вали повышение уровня эритроцитов, гематокрита 
(>52% у мужчин), концентрации гемоглобина  
(>185 г/л у мужчин). Однако наличие мутации в гене 
JAK2, а также лейкоцитоза, тромбоцитоза, спленоме-
галии, снижение уровня эритропоэтина и отсутствие в 
анамнезе заболеваний, приводящих к вторичному 
эритроцитозу, позволяют нам исключить это заболе-
вание у данного пациента. 
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Figure 1. Magnetic resonance imaging of the brain 
Рисунок 1. МРТ головного мозга 

MR signs of ischemic cerebrovascular accident in the subacute stage in the blood supply pool of the right middle cerebral artery of subcortical localization (arrows).  
Foci of angiopathy. 
МР-признаки нарушения мозгового кровообращения (НМК) по ишемическому типу в подострой стадии в бассейне кровоснабжения правой средней мозговой 
артерии субкортикальной локализации (стрелки). Очаги ангиопатии. 
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Пациент консультирован гематологом ФГБУ «НМИЦ 
гематологии» Минздрава России. 

Имеющиеся данные (повышение уровня гемогло-
бина [190 г/л], гематокрита [56,4% при норме 40,0-
48,0%], наличие мутации гена JAK2 V617F, снижение 
уровня эритропоэтина) полностью соответствуют ди-
агностическим критериям истинной полицитемии, ре-
комендованным Всемирной организацией здраво-
охранения [6] и национальными клиническими реко-
мендациями гематологического общества [1,7], что 
позволило нам считать наличие истинной полицитемии 
верифицированным. 

 
Клинический диагноз: 

Основное заболевание: Истинная полицитемия, 
высокий риск тромботических осложнений.  

Сочетанное заболевание: Артериальная гипер-
тензия, 2 степени, III стадия (достигнут целевой уровень 
АД). Риск сердечно-сосудистых осложнений очень 
высокий.   

Фоновое заболевание: Гиперлипидемия 2 А типа.  
Осложнение основного заболевания: ОНМК по 

ишемическому типу в бассейне правой среднемозговой 
артерии от 17.08.2019 г.  

Сопутствующие заболевания: Хронический по-
верхностный гастрит. Хронический постбульбарный 
дуоденит. Недостаточность розетки кардии. 

Пациенту рекомендована цитостатическая (гидро-
ксикарбамид 1000 мг/сут), антиагрегантная (ацетил-
салициловая кислота 100 мг/сут), антигипертензивная 
(лизиноприл 20 мг/сут, амлодипин 5 мг/сут), гипо-
липидемическая (аторвастатин 40 мг/сут) терапия. 
Помимо этого пациенту в стационаре проводилось 
лечение цитиколином, пирацетамом, винпоцетином, 
этилметилгидроксипиридина сукцинатом. 

Пациент был выписан из стационара с рекоменда-
циями наблюдаться у невролога, кардиолога и гема-
толога по месту жительства, контролировать показатели 
общего анализа крови, биохимического анализа крови, 
коагулограммы 1 раз в 3 мес, проводить ультразвуковое 
исследование органов брюшной полости 1 раз в год.  

Спустя год приема назначенного медикаментозного 
лечения по данным клинического анализа крови мы 
наблюдаем положительную динамику в виде норма-
лизации показателей форменных элементов крови, ге-
матокрита, гемоглобина (см. табл. 1). Пациент повторно 
консультирован гематологом ФГБУ «НМИЦ гематологии» 
Минздрава России, рекомендовано продолжить прием 
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Data against diagnosis / Данные против диагноза

• Erythrocytosis
  Эритроцитоз

• Leukocytosis
  Лейкоцитоз

Platelet
Тромбоциты

734×109/l

Splenomegaly
Спленомегалия

JAK2 V617F
mutation/мутация

Erythrocytosis 
Эритроцитоз

7.31×1012/l

�HCT
56.4%

�Hb
190 g/l

Erythropoietin 
Эритропоэтин

1.1 mU/ml

• PV criteria present
  Есть критерии ИП
• No history of infectious
  and autoimmune diseases
  Нет данных о перенесенных
  инфекционных, 
  аутоиммунных 
  заболеваниях
• No anemia / Нет анемии
• No blast cells in CBC
  Нет бластов в ОАК

• JAK2 mutation/ мутация
• Лейкоцитоз 
• Тромбоцитоз
• Splenomegaly / Спленомегалия
• No lung disease, heart with 
  erythrocytosis / Нет заболеваний 
  легких, сердца, приводящих 
  к эритроцитозу
• No smoking / Нет курения
• No family history
  Нет семейного анамнеза
• ↓ Erythropoietin / Эритропоэтин

Essential thrombocythemia  
Эссенциальная
тромбоцитемия

Primary myelofibrosis
Первичный миелофиброз

Secondary erythrocytosis
Вторичный эритроцитоз

True polycythemia
Истинная полицитемия

Figure 2. Differential diagnostic search 
Рисунок 2. Дифференциально-диагностический поиск

PV – polycythemia vera, CBC – complete blood count, HCT – hematocrit, Hb – hemoglobin 
ИП – истинная полицитемия, ОАК – общий анализ крови, HCT – гематокрит, Hb – гемоглобин
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гидроксикарбамида, чередуя дозы 1000 и 500 мг/сут, 
ацетилсалициловой кислоты 100 мг/сут. 

 
Обсуждение  

Приведенный клинический случай демонстрирует 
гетерогенность ишемического инсульта и необходимость 
тщательной этиологической диагностики для прове-
дения адекватной терапии и профилактики повторных 
эпизодов ОНМК. Причины нарушений микро- и мак-
роциркуляции в кровоснабжающих головной мозг со-
судах часто остаются недиагностированными. ИП, ди-
агностированная у пациента, является не только забо-
леванием системы крови, но и серьезным фактором, 
обусловливающим тромбогенность. Тромбозы являются 
основными причинами смертности больных ИП [1], 
поэтому при выявлении данного заболевания необхо-
дима стратификация риска. Имеющиеся на настоящий 
момент данные клинических исследований свиде-
тельствуют о том, что наиболее значимыми факторами 
риска тромботических осложнений при ИП являются: 
возраст старше 60 лет, наличие тромбозов в анамнезе 
[1]. При стратификации риска тромбозов при ИП 
также учитываются общие факторы риска сердечно-
сосудистых и тромботических осложнений [1]. 

Согласно действующим рекомендациям данный 
пациент относится к группе высокого риска тромбо-

тических осложнений. Соответственно, для предотвра-
щения тромботических осложнений необходимо на-
значение не только антиагрегантной, но и циторедук-
тивной терапии [1], что и было сделано. Показательным 
является тот факт, что в течение года на фоне приема 
патогенетически обоснованной терапии тромботических 
осложнений не наблюдалось.  

 
Заключение 

Цереброваскулярные заболевания в настоящее вре-
мя являются одними из ведущих причин инвалидиза-
ции и смертности в мире. Данный клинический случай 
демонстрирует важность неформального подхода к 
диагностике, а также междисциплинарного взаимо-
действия для поиска истинной причины развития 
ОНМК, индивидуального, патогенетически обосно-
ванного подбора средств длительной антитромбоци-
тарной терапии, профилактики повторных сосудистых 
эпизодов. При своевременной диагностике и адек-
ватном лечении ИП, в том числе, профилактике сосу-
дистых тромботических осложнений проявления за-
болевания могут не беспокоить больных в течение 
многих лет. 
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