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РЕЗЮМЕ 

Актуальность. В литературе психические расстройства (ПР), возникающие у больных с истинной полици-

темией (ИП) как вторичные проявления, исследованы недостаточно. Цель: изучение ПР в связи с ИП на основе 

анализа клинических случаев, преимущественно описанных в англоязычной научной литературе, для установ-

ления связи между симптомами, факторами риска, исходами. Материалы и методы. Поиск, отбор и система-

тический анализ клинических случаев (ИП с ПР), полученных из базы данных PubMed, для сравнения результа-

тов лечения. Ключевые слова для поиска информации: “рolycythemia vera”, “mental disorders”. Результаты. Об-

зор посвящен анализу литературных данных по материалам опубликованных клинических случаев ПР при ИП 

на английском языке. Органическое ПР является характерным психическим проявлением ИП. Соматогенные 

психопатологические симптомы при ИП весьма разнообразны. В клинической практике у пациентов с ИП с вы-

сокой частотой встречаются непсихотические ПР и психозы, такие как делирий и параноид. Описаны когнитив-

ные и тревожные расстройства, депрессивный и маниакальный синдромы. Появление признаков ПР (тревоги, 

подавленности, беспокойства, раздражительности, депрессии, когнитивного снижения) у пациентов с ИП в раз-

витии болезни свидетельствует о прогрессировании заболевания. В группе риска развития ПР при ИП находятся 

пациенты пожилого возраста. Хотя с уверенностью говорить о причинно-следственной связи ПР и ИП, их об-

щих факторах риска сложно, однако улучшение состояния пациентов в течение короткого времени после фле-

ботомии и нормализации уровня гемоглобина позволяет предположить, что в данных случаях именно ИП при-

вела к развитию вторичных психических нарушений. Положительная динамика (улучшение физического и пси-

хологического состояния, уменьшение боли, улучшение прогноза) после циторедукции указывает на наличие 

обратимого патогенетического механизма, вызывающего ПР. Заключение. Выявление вторичных, потенциаль-

но поддающихся коррекции или устранению факторов, вызывающих развитие ПР, чрезвычайно важно для 

предотвращения ятрогенного вреда от необоснованного фармакологического лечения психотропными препара-

тами и минимизации риска задержки постановки диагноза и начала лечения. Своевременная диагностика и те-

рапия ПР на ранних стадиях у больных с ИП способствуют оптимизации лечебно-реабилитационных мероприя-

тий, предотвращению осложнений, снижению неблагоприятных последствий заболевания и инвалидности. 

Ключевые слова: миелофиброз, истинная полицитемия, эссенциальная тромбоцитемия, тромбозы, психиче-

ские расстройства (патогенез), флеботомия, циторедукция. 

ВВЕДЕНИЕ 

В литературе психические расстройства (ПР) 

вследствие истинной полицитемии (ИП) ‒ онкоза-

болевании кроветворной системы ‒ описаны недо-

статочно. Исследований на эту тему опубликовано 

немного, их описания содержат малое количество 

информации как о методах и результатах, так и ин-

терпретации проявлений ПР при миелопролифера-

тивном заболевании. Патогенез ПР при миелофиб-

розе (МФ) недостаточно хорошо изучен, ПР могут 

быть детерминированы сочетанием физиологиче-

ских, психологических и социальных факторов. 

Изучая механизмы развития ПР при соматических 

заболеваниях, клинику и патогенез психопатологи-

ческих синдромов, Б.А. Целибеев (1972) описал 

4 случая психозов и 16 случаев непсихотических 

ПР в рамках изменений личности пациентов 

в мышлении и поведении [1]. Продемонстрированы 

ПР у 118 пациентов с заболеваниями системы кро-

ви, в преобладающем большинстве невротические 

расстройства и нозогенные реакции в виде тревоги, 

страха, депрессии, ипохондрии или отрицания бо-

лезни, а также соматогенный психоз у 3 пациентов 

с ИП [2]. У пожилых пациентов с впервые развив-

шейся хореей и когнитивными нарушениями авто-

ры рекомендуют рассматривать ИП как возможную 

https://www.google.com/search?cs=0&sca_esv=38b8b35f2fe0540c&q=%D0%BE%D0%BD%D0%BA%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D0%B3%D0%B8%D1%87%D0%B5%D1%81%D0%BA%D0%BE%D0%B5+%D0%B7%D0%B0%D0%B1%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B2%D0%B0%D0%BD%D0%B8%D0%B5+%D0%BA%D1%80%D0%BE%D0%B2%D0%B5%D1%82%D0%B2%D0%BE%D1%80%D0%BD%D0%BE%D0%B9+%D1%81%D0%B8%D1%81%D1%82%D0%B5%D0%BC%D1%8B&sa=X&ved=2ahUKEwjbq4_nyfWOAxX5SzABHT-kL-kQxccNegQIAhAB&mstk=AUtExfDifmN9aQ6uuMPZFLzgltliUmJJ4MlKF5q35KHAwh9h5FvWu1tEvnEHLqxo0vbs1azXL1feIlyrBYCArvUcvi_AhRfOV6oOtb8ATbi7as1lPgzAvyK9uE3flabd4DSYT6k&csui=3
https://www.google.com/search?cs=0&sca_esv=38b8b35f2fe0540c&q=%D0%BE%D0%BD%D0%BA%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D0%B3%D0%B8%D1%87%D0%B5%D1%81%D0%BA%D0%BE%D0%B5+%D0%B7%D0%B0%D0%B1%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B2%D0%B0%D0%BD%D0%B8%D0%B5+%D0%BA%D1%80%D0%BE%D0%B2%D0%B5%D1%82%D0%B2%D0%BE%D1%80%D0%BD%D0%BE%D0%B9+%D1%81%D0%B8%D1%81%D1%82%D0%B5%D0%BC%D1%8B&sa=X&ved=2ahUKEwjbq4_nyfWOAxX5SzABHT-kL-kQxccNegQIAhAB&mstk=AUtExfDifmN9aQ6uuMPZFLzgltliUmJJ4MlKF5q35KHAwh9h5FvWu1tEvnEHLqxo0vbs1azXL1feIlyrBYCArvUcvi_AhRfOV6oOtb8ATbi7as1lPgzAvyK9uE3flabd4DSYT6k&csui=3
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причину данных нарушений, целесообразно выяв-

ление заболевания на ранней стадии, так как ис-

ключительно ранняя диагностика этого состояния 

позволяет определить правильный выбор ком-

плексной терапии, предотвратить развитие ослож-

нений, улучшить прогноз [3]. 

Большее внимание ПР у больных с ИП уделяет-

ся в работах зарубежных авторов. Выявлена высо-

кая распространенность (44,1%) ПР в проспектив-

ном стационарном исследовании, включая рас-

стройство адаптации (22,7%), расстройство 

настроения (14,1%), тревожное расстройство 

(8,2%), делирий (7,3%). Обнаружена статистически 

значимая связь между расстройством настроения, 

тревожностью и расстройством адаптации 

(p=0,022) с большей продолжительностью пребы-

вания в стационаре пациентов с хроническим мие-

лоидным лейкозом (p=0,003) [4]. В историческом 

аспекте представляет интерес опубликованная бо-

лее 70 лет назад работа J. Haber, где приведено 16 

случаев ПР, вызванных ИП, среди этих наблюде-

ний описывались больные с делирием, депрессией, 

манией, выраженными когнитивными нарушения-

ми. Автор считает, что психоз может возникать как 

осложнение или сопутствующее состояние [5]. 

Случай синдрома лобных долей при ИП со значи-

тельной обратимостью после флеботомии демон-

стрирует редкое проявление ИП и риск задержки 

в диагностике и лечении лиц пожилого возраста. 

Психиатрические симптомы могут быть связаны 

с сопутствующим психосоциальным стрессом или 

дегенеративным заболеванием. Описательное ис-

следование клинических случаев обосновывает 

необходимость комплексной гериатрической 

оценки для каждого пожилого человека с измене-

ниями в поведении [6]. 

К причинам возникновения ПР при ИП авторы 

относят широкий спектр факторов: тромбозы, по-

вышение уровня гемоглобина и гематокрита, уве-

личение количества эритроцитов и объема цирку-

лирующей крови, гиперплазию всех ростков кро-

ветворения, психосоциальные факторы (диспан-

серное наблюдение, вынужденные ограничения 

в образе жизни, страх смерти). При ИП могут фор-

мироваться разные виды ПР: депрессия, тревож-

ные и психотические расстройства, когнитивные 

нарушения. Вместе с тем ПР при ИП не являются 

обязательным клиническим признаком, у многих 

пациентов психическое состояние не претерпевает 

изменений на протяжении всего заболевания. 
ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ 

Изучение психических расстройств в связи 

с истинной полицитемией на основе анализа кли-

нических случаев, преимущественно описанных 

в англоязычной научной литературе, для установ-

ления связи между симптомами, факторами рис-

ка, исходами. 

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ 

Поиск, отбор и систематический анализ клини-

ческих случаев (ИП с ПР), полученных из базы 

данных PubMed, для сравнения результатов лече-

ния. Ключевые слова для поиска информации: 

“рolycythemia vera”, “mental disorders”. 
РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ 

ИП относится к редким и хроническим заболе-

ваниям, имеющим генетическое происхождение. 

По данным зарубежных регистров, первичная забо-

леваемость ИП составляет 0,4-2,8 случая на 100 

тысяч населения. ИП, или болезнь Вакеза –

миелопролиферативное новообразование, характе-

ризующееся генетической мутацией JAK2V617F 

в гене JAK2 или другой функционально сходной 

мутацией, проявляется повышенными уровнями 

гемоглобина (>185 г/л у мужчин, >165 г/л у жен-

щин) и гематокрита (>49% у мужчин, >48% 

у женщин), эритроцитозом, зачастую лейкоцито-

зом и тромбоцитозом, а также повышенным 

риском тромбоза, прогрессированием до миело-

фиброза или острого миелоидного лейкоза. Для 

стандартизации диагностических и лечебных под-

ходов в РФ в соответствии с принципами доказа-

тельной медицины разработаны Национальные 

клинические рекомендации по диагностике и ле-

чению классических Ph-негативных миелопроли-

феративных заболеваний [7]. Мутационный анализ 

пациентов с ИП привел к разработке инструментов 

стратификации индивидуального риска развития 

прогрессирующего заболевания. В настоящее вре-

мя цель лечения ИП ‒ облегчение симптомов 

и снижение тромботического риска, вместе с тем 

важен поиск средств, модифицирующих течение 

и предотвращающих прогрессирование заболева-

ния. В контексте прогностических инструментов 

и терапевтических подходов к лечению ИП особое 

внимание уделяется 4 классам препаратов: пегили-

рованный интерферон-альфа-2, антагонисты 

MDM2, миметики гепсидина и ингибиторы ги-

стондеацетилазы [8]. Более 50% пациентов имеют 

варианты/мутации последовательности ДНК, от-

личные от JAK2, такие как TET2 (18%) и ASXL1 

(15%). Прогностически неблагоприятные мутации 

(гены SRSF2, IDH2, RUNX1, U2AF1) при ИП 

встречаются с частотой 5-10%. Факторы риска 

выживаемости включают пожилой возраст, лейко-

цитоз, аномальный кариотип, наличие неблагопри-

ятных мутаций. Текущая терапия – периодическая 

флеботомия с целевым гематокритом <45% в соче-

тании с аспирином 81 мг в дозе 1-2 раза в день. 

При циторедуктивной терапии для пациентов 

с высоким риском заболевания препаратами выбо-

ра являются гидроксимочевина, пегилированный 

интерферон-α, бусульфан и руксолитиниб. Паци-

ентам с венозным тромбозом в анамнезе рекомен-

дуется системная антикоагулянтная терапия [9]. 
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Мутация JAK2 при миелопролиферативных за-

болеваниях повышает риск церебрального веноз-

ного тромбоза (ЦВТ). У пациентки 40 лет с про-

грессирующими когнитивными нарушениями, 

слабостью конечностей симптомы ухудшились на 

фоне лечения маннитолом, поставлен диагноз кро-

воизлияния в мозг. С помощью нейровизуализации 

и полноэкзомного секвенирования диагностирован 

ЦВТ и множественное внутричерепное кровоизли-

яние в связи с первичным МФ и мутацией JAK2 

V617F. Зафиксировано восстановление слабости 

конечностей после терапии низкомолекулярным 

гепарином натрия 3800 МЕ 2 раза в день 

и пероральной антикоагулянтной терапии [10]. 

Как правило, ИП развивается медленно. На 

начальном этапе болезнь часто протекает бессимп-

томно, а изменения в анализах могут появиться 

даже раньше проявлений ИП. Эта стадия характе-

ризуется умеренным эритроцитозом в крови. За 

счет увеличения числа эритроцитов повышается 

вязкость крови, что ведет к замедлению кровотока 

в сосудах и к гипоксии. С гипоксией мозга связа-

ны общая слабость, утомляемость, нарушения 

сна, тревожные, депрессивные и легкие когни-

тивные нарушения. В ряде случаев больные 

предъявляют множество ипохондрических жалоб. 

Нейропсихиатрические нарушения и хорея ‒ 

наименее распознаваемые последствия ИП, до сих 

пор отсутствует понимание их роли в развитии 

пост-ИП МФ. Клинические признаки, предсказы-

вающие пост-ИП МФ, неспецифичны. У пожилого 

пациента с ИП развились острые обратимые 

нейропсихиатрические нарушения, сопровождаю-

щиеся генерализованной хореей. После исследова-

ния костного мозга окончательно диагностирован 

пост-ИП МФ. Кроме того, с 1966 г. описано еще 4 

случая поздней ИП, связанных с нейропсихиатри-

ческими симптомами, проанализированы их кли-

нические характеристики и терапевтический эф-

фект. Сделан вывод, что ИП, связанный с янус-

киназой 2 (JAK2), является излечимой причиной 

поздней хореи, и что хорея может быть предвест-

ником ухудшения гематологических показателей. 

Пациентам с длительным течением ИП рекомен-

дуется проводить повторное исследование костно-

го мозга при появлении нейропсихиатрических 

симптомов для ранней диагностики пост-ИП МФ 

[11]. 

По данным однофотонной эмиссионной ком-

пьютерной томографии (ОФЭКТ) у 20-летнего 

пациента с ИП выявлено снижение мозгового кро-

вотока вследствие повышенной вязкости крови 

и/или микроэмболии, что, вероятно, приводило 

к пугающим зрительным искажениям (дисмор-

фопсии), связанным с мерцающими крапинками 

ярких цветов (тейхопсии). Это, предположительно, 

спровоцировало агорафобию. После госпитализа-

ции состояние пациента улучшилось благодаря 

сочетанию множественных венесекций и антиагре-

гантной терапии (аспирин 75 мг 1 раз в день) в те-

чение 3 месяцев в сочетании с систематической 

десенсибилизацией и психотерапией. Последую-

щая ОФЭКТ показала увеличение мозгового кро-

вотока до нормальных значений, что совпало со 

снижением симптомов агорафобии и исчезновени-

ем зрительных искажений при дальнейшем 

наблюдении. Приведенный пример ‒ анализ тре-

вожного физического симптома, вероятно, приво-

дящего к когнитивно обусловленной панике, вы-

звавшей посредством классического обусловлива-

ния агорафобию. Предварительное лечение физи-

ческих симптомов способствует процессу система-

тической десенсибилизации [12]. 

У 73-летней пациентки приступы непроизволь-

ных движений рук и головы, ощущение неловко-

сти во рту/языке, онемение левого верхнего квад-

ранта лица, невозможность говорить повторялись 

несколько раз в день и учащались. Психиатриче-

ское обследование не обнаружило признаков дели-

рия. Нейропсихологическое тестирование выявило 

лёгкие когнитивные нарушения с обширной лоб-

ной симптоматикой, что привело к социальной 

расторможенности, отвлекаемости, утилизирую-

щему поведению, склонности к подражанию. При 

поступлении выявили высокие уровни гемоглоби-

на (18,7 г/дл) и гематокрита (0,57 л/л), средний 

объём эритроцитов (88 фл). Обнаружение мутации 

JAK2 подтвердило диагноз ИП. Была начата фле-

ботомия 500 мл 2 раза в неделю. После четвёртой 

флеботомии улучшилось самочувствие, приступы 

хореи исчезли, двигательное беспокойство умень-

шилось, уровни Hb и Ht снизились. Повторное 

нейропсихологическое тестирование выявило зна-

чительное улучшение показателей лобных долей; 

спустя 6 месяцев ремиссия сохранялась. Хорея как 

первый симптом ИП встречается редко, но в слу-

чае высокого гемотокрита ИП следует рассматри-

вать как потенциальную причину [6]. 

Вторая (развернутая, пролиферативная) стадия 

ИП проявляется плеторическим синдромом, кото-

рый характеризуется увеличением массы циркули-

рующих эритроцитов, а также миелопролифера-

тивным синдромом, возникающим при повышен-

ном образовании эритроцитов, тромбоцитов и лей-

коцитов [7]. В развитии ПР кроме гипоксии может 

иметь значение повышенный распад гранулоцитов, 

что приводит к гиперурикемии, усугубляющей 

общее состояние пациента и оказывающей токси-

ческое воздействие на ЦНС. Повышенное количе-

ство клеток, активированные циркулирующие ми-

елоидные клетки, микроагрегаты лейкоцитов 

и тромбоцитов периодически могут закупоривать 

микроциркуляцию в мозге [11]. Эта стадия ИП 

обычно продолжается до 10 лет. 
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Инфаркт мозга, головные боли, жалобы на зре-

ние ‒ распространенные симптомы ИП, хорея, 

нейропсихиатрические нарушения ‒ менее распо-

знаваемые последствия заболевания. У одного из 

пациентов с ИП наблюдались правосторонний ге-

мибаллизм с резкими, неритмичными движениями 

в правой руке/ноге и психоз, у второго ‒ хорея не-

уточненной этиологии. В обоих случаях установ-

лен диагноз JAK2-положительной ИП, после нача-

ла флеботомии наступило значительное улучше-

ние. Из-за неизученности связи между нейропси-

хиатрическими симптомами и ИП данные публи-

куемой информации, вероятно, занижены [11]. 

Предполагаемые механизмы развития психиат-

рических симптомов при ИП включают цере-

бральную гипоперфузию вследствие повышенной 

вязкости крови, снижения метаболизма в мозге, 

развития микроишемических зон; эти симптомы 

часто резистентны к традиционным психиатриче-

ским методам, лучше поддаются лечению путем 

коррекции гематологического заболевания. 68-

летний пациент с установленным 7 лет назад диа-

гнозом полиневрита, подтвержденным наличием 

мутации JAK2, обратился в неврологическое отде-

ление с жалобами на слабость в левой руке в тече-

ние 4 месяцев, снижение когнитивных способно-

стей в течение последнего месяца (дезориентация, 

забывчивость, бред ревности, бред величия, вер-

бальная и физическая агрессия). 2 года получал 

флеботомию и гидроксимочевину, самостоятельно 

прекратил лечение 5 лет назад. МРТ головного 

мозга (во время госпитализации) выявила хрони-

ческую ишемическую гиперинтенсивность в белом 

веществе с обеих сторон и энцефаломаляционную 

зону в правой теменно-затылочной доле. Лабора-

торные анализы показали повышенные уровни 

гемоглобина, лейкоцитов и тромбоцитов. При пси-

хиатрическом обследовании набрал 28/30 по шкале 

оценки делирия и 7/30 по Краткой шкале оценки 

психического статуса. Диагностирован вторичный 

по отношению к ИП делирий. На фоне лечения 

галоперидолом 5 мг/сут улучшения не наблюда-

лось. После 5 сеансов флеботомии гематокрит сни-

зился до 49%. Далее дополнительно получал гид-

роксимочевину и аспирин. После гематологиче-

ского вмешательства наблюдалось улучшение 

психотических симптомов и разрешение делирия, 

но когнитивная дисфункция сохранялась. Выписан 

с продолжением гематологического лечения 

и назначением рисперидона 2 мг/сут для купиро-

вания остаточных психиатрических симптомов. 

Психиатрические проявления при ИП могут 

указывать на запущенную стадию заболевания или 

прогрессирование МФ. Хотя лечение ИП может 

обратить вспять снижение мозгового кровотока, 

вызванное повышенной вязкостью крови, и улуч-

шить некоторые когнитивные функции, стойкие 

когнитивные нарушения могут быть объяснены 

лакунарными инфарктами в результате длительно-

го повышения уровня гематокрита [13]. 

Психиатрические симптомы не всегда объяс-

няются в контексте психологического стресса. 

Двойственная природа психиатрических симпто-

мов создает постоянную диагностическую про-

блему. 50-летний пациент с диагнозом ИП, постав-

ленным за несколько месяцев до появления пато-

логических убеждений, обратился в службу пси-

хического здоровья с жалобами, что работодатели 

стремятся навредить его репутации. МРТ головно-

го мозга не выявила отклонений. Со слов пациен-

та, в семейном анамнезе отсутствуют ПР или со-

матические заболевания. Сотрудники компании 

«хотели дискредитировать» его, утверждая, что 

он не умеет работать в команде. Ранее он «заме-

тил» слежку сослуживцев через мобильный теле-

фон с целью его запугать. Не выдержав давления, 

год спустя ему пришлось устроиться в новую 

фирму, но и там обнаружил, что работодатели 

стремятся полностью подчинить его волю, как 

и на предыдущих местах работы. В результате 

уволился и остался без средств к существованию. 

Был убежден в достоверности своих идей пресле-

дования на работе. Бредовые идеи длительное 

время не поддавались коррекции традиционными 

психотропными препаратами, в том числе в связи 

с несоблюдением режима лечения из-за побочных 

эффектов. Однако серия флеботомий привела 

к улучшению психического состояния [14]. Нали-

чие ПР на пролиферативной стадии предшество-

вало постановке диагноза ИП. Органическое бре-

довое (шизофреноподобное) расстройство (F06.2) 

подтверждается следующим: стойкий бред пре-

следования; признаки системного физического 

заболевания (ИП); временная связь между разви-

тием основного заболевания и появлением психи-

ческих симптомов; после венепункции психиче-

ское состояние улучшилось; нет доказательств 

альтернативной причины этого синдрома. Эта 

точка зрения подтверждается постепенным 

уменьшением симптомов и дискомфорта после 

последовательных кровопусканий. Реакцию на 

антипсихотические препараты было трудно оце-

нить из-за побочных эффектов, применение анти-

психотиков не соответствовало ожидаемому ре-

зультату. Улучшение состояния после серии ве-

непункций подтверждает, что лечение антипсихо-

тическими препаратами было бы менее эффек-

тивным, чем лечение соматического заболевания. 

Тромботические осложнения привносят 

наибольший вклад в структуру ПР при ИП. Му-

тация JAK2V617F считается одним из факторов 

риска церебрального венозного тромбоза (ЦВТ). 

Риск тромбоза в течение 20 лет составляет при-

мерно 26% [9]. 
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Клинический спектр тромбоза мозговых вен ча-

сто неспецифичен и включает изолированную 

внутричерепную гипертензию, очаговые невроло-

гические нарушения и энцефалопатию. Эти состо-

яния могут провоцировать острые ПР, часто дели-

рий. Как минимум 1 фактор риска может быть вы-

явлен в 85% случаев ЦВТ. Клинический спектр 

ЦВТ неспецифичен и вызывает клиническую 

настороженность. Описаны 4 синдрома: изолиро-

ванная внутричерепная гипертензия, судороги, 

очаговые неврологические нарушения, энцефало-

патия. Тромбоз кавернозного синуса – единствен-

ный ЦВТ, имеющий характерный клинический 

синдром. Признаки ЦВТ на КТ без контрастирова-

ния головы (КТН) можно разделить на прямые 

(плотный венозный сгусток в мозговой 

вене/мозговом венозном синусе), косвенные (отек 

мозга, церебральный венозный инфаркт). Диагноз 

ЦВТ подтверждается с помощью КТВ, выявляю-

щей венозный сгусток как дефект наполнения, или 

МРТ/МРВ, обеспечивающей точное описание па-

ренхиматозных аномалий. ЦВТ ‒ редкое заболева-

ние в общей популяции, часто ошибочно диагно-

стируемое при первичном осмотре. Знание общих 

клинических проявлений и признаков, полученных 

с помощью визуализации, имеет решающее значе-

ние для своевременной диагностики [15]. 

Патофизиология психических нарушений при 

ИП изучена недостаточно, предлагаемые модели 

включают два механизма на разных стадиях разви-

тия заболевания: замедление кровотока с гипокси-

ей, множественные тромбозы, мелкие и диссеми-

нированные ЦНС. Лечение психических симпто-

мов при ИП рефрактерно к психотропным препа-

ратам, более эффективна терапия гематологиче-

скими препаратами. Пациент 54 лет поступил 

в отделение неотложной помощи с жалобами на 

дезориентацию, зрительные, слуховые и персеку-

торные галлюцинации в течение месяца. Учитывая 

возраст пациента, предположили органическое 

происхождение делириозного расстройства. На 

третий день терапии рисперидоном 2 мг/сут выпи-

сан с поддерживающей терапией. Через 4 дня 

вновь госпитализирован в состоянии возбуждения, 

агрессии и несвязной речи. Во время госпитализа-

ции в психиатрическую больницу выяснилось, что 

у брата пациента после 40 лет наблюдались схожие 

психиатрические симптомы. Принимал риспери-

дон 6 мг/сут и клоназепам 2 мг/сут. После второй 

госпитализации находился на амбулаторном 

наблюдении, принимал рисперидон 4 мг/сут, жа-

ловался на страх, социальную изоляцию, частую 

забывчивость, бред преследования. Через 6 меся-

цев повторно поступил в отделение неотложной 

помощи в состоянии психомоторного возбужде-

ния и дезориентировки, со слуховыми галлюци-

нациями и бредом преследования. После амбула-

торной консультации доставлен в отделение неот-

ложной помощи с дезориентацией, повышенной 

бдительностью, слуховыми галлюцинациями, бре-

дом преследования, забывчивостью и головной 

болью. Был назначен аспирин 200 мг/сут и прове-

дены кровопускания. При физикальном обследо-

вании выявлена значительная спленомегалия, 

рентгенологическое исследование совпадало 

с результатами КТ. После курса кровопусканий 

и возобновления приема психотропных препара-

тов наблюдалось улучшение бредовых симптомов 

и стабилизация лабораторных показателей, выпи-

сан через 4 дня. После третьей госпитализации 

амбулаторно наблюдался у гематолога и психиат-

ра. Исключены вторичные причины полиглобу-

лии (курение, пневмопатии, заболевания сердца 

и почек), для обследования на ИП выполнены 

биопсия костного мозга (положительные резуль-

таты) и исследование мутации JAK2 (выявлена 

мутация). Назначены гидроксимочевина 1000 

мг/день и флеботомии с целью достижения Ht 

<45%, что привело к достижению ремиссии. Пси-

хиатрическая бригада приостановила прием ле-

карств через год в связи с побочными реакциями 

на лечение (поздняя дискинезия и злокачествен-

ный нейролептический синдром) и отсутствием 

симптомов, обеспечив выписку после бессимп-

томных консультаций без приема психиатриче-

ских препаратов. В настоящее время находится 

под динамическим наблюдением с визитами 

в гематологическую клинику, психиатрические 

симптомы отсутствуют [16]. Анализ данного слу-

чая показывает, что полиглобулия требует особо-

го внимания, психоз может быть проявлением 

такого редкого заболевания как ИП. 

Пожилой возраст (старше 60 лет), наличие 

тромбозов в анамнезе, гипертромбоцитоз (более 

1000×10⁹/л) повышают риск тромбозов и развития 

ПР. Описан случай 65-летней пациентки, госпи-

тализированной с неадекватным поведением, не-

внятной речью, зрительными галлюцинациями. 

Лабораторные исследования показали значитель-

ное повышение уровней гемоглобина (189 г/л), 

гематокрита (56%), эритроцитов (6,6×1012/л), 

тромбоцитов (1090×109/л), лейкоцитов (18×109/л). 

На КТ атрофия головного мозга, небольшие ин-

фаркты в теменных долях головного мозга, что 

может приводить к когнитивным и неврологиче-

ским нарушениям (потеря памяти, снижение ин-

теллекта, изменения личности, нарушение коор-

динации движений). Диагностирован делирий, 

вызванный впервые выявленной ИП. После ве-

несекции психическое состояние улучшилось. 

Пациентка выписана домой в удовлетворитель-

ном состоянии. Однако вскоре после выписки 

зафиксирован эпизод мании, связанный с рециди-

вом ИП [17]. 
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В пожилом возрасте довольно часто встреча-

ются депрессивные расстройства. Описаны со-

храняющиеся длительное время выраженные де-

прессивные симптомы, связанные с ИП (подав-

ленное настроение, утрата интереса к жизни). 

У мужчины 72 лет, в течение 11 лет страдающего 

ИП, развилась тяжелая психотическая депрессия 

с суицидальными мыслями, слуховыми галлюци-

нациями и бредом. В анамнезе частые ТИА, поте-

ря веса около 5 кг. На КТ обнаружена распро-

страненная атрофия головного мозга, очаговых 

поражений не выявлено. Через 6 недель после 

назначения галоперидола, лофепрамина и флуо-

ксетина и проведения электросудорожной тера-

пии, помимо тревоги, жалоб не выявлено [18]. 

Следующий случай подтверждает, что наличие 

генетических мутаций (с чем связана устойчи-

вость к противовирусным и противоопухолевым 

препаратам) может вызвать лекарственную рези-

стентность при депрессивных расстройствах. Так, 

у женщины 69 лет депрессия с суицидальными 

мыслями и бредом развилась через 9 лет после 

выявления ИП. По данным анализа крови обна-

ружены эритроцитоз (9,9×1012/л), тромбоцитоз 

(900×109/л), лейкоцитоз (14×109/л). В анамнезе 

два перенесенных инфаркта миокарда, частые 

ТИА, инсульт. Терапия ИП цитостатиком и ан-

гиопротектором (бусульфаном и пентоксифилли-

ном) оказалась неэффективной по устранению 

симптомов депрессии [19]. ИП и психотическая 

депрессия могли случайно совпасть, не являясь 

результатом друг друга [11]. 

У 64-летней пациентки через 6 лет после диа-

гностирования ИП развилась устойчивая к терапии 

депрессия, от которой она страдала последние 

4 года. Периодически она высказывала бредовые 

идеи. В динамике нарастало когнитивное рас-

стройство с ухудшением познавательных функций 

(памяти, внимания, речи). Лечение и электросудо-

рожная терапия не улучшили состояние. Кроме 

того, появилось смешанное двигательное рас-

стройство с ритмическими движениями туловища 

и таза, акатизией, гипервентиляцией и плевротони-

ей (синдром Пиза). В ходе обследования диагно-

стирован тромбоз глубоких вен ног. Гематокрит 

составлял 55%, количество эритроцитов – 

6,6×1012/л, тромбоцитов – 1080×109/л. Пациентка 

похудела на 20 кг. В связи с повреждени-

ем/увеличением селезенки проведена спленэкто-

мия. Депрессия оказалась резистентной к антиде-

прессивной терапии и специфическому лечению 

бусульфаном, гидроксимочевиной, ацетилсалици-

ловой кислотой. Можно предположить о возмож-

ной связи между гипоксическим повреждением 

головного мозга, вызванным повышенной вязко-

стью крови из-за ИП, и устойчивостью депрессии 

к терапии [20]. 

У пациентов с ИП наблюдались различные ко-

гнитивные нарушения, включая спутанность со-

знания, потерю ориентации во времени и про-

странстве, психомоторную замедленность, общие 

поведенческие нарушения с несоблюдением соци-

альных норм и правил, синдром лобной доли в ви-

де снижения/утраты контроля импульсов, эмоций 

и социальных взаимодействий [6, 13, 21, 22]. 

У пациентов с синдромом лобной доли и хореей 

при ИП, как правило, оба симптома частично ку-

пировались после кровопускания, т.е. снижение 

гематокрита с помощью флеботомии может приве-

сти к улучшению когнитивных функций у некото-

рых пациентов с ИП. Механизм восстановления 

связан с улучшением кровоснабжения головного 

мозга и уменьшением воспаления. 

При обращении за медицинской помощью 

в амбулаторную клинику у пациентки 67 лет выяв-

лены быстро прогрессирующие (в течение не-

скольких недель) когнитивные нарушения с поте-

рей памяти и неспособностью выполнять повсе-

дневную деятельность. В течение предыдущих 

2 месяцев наблюдались случаи падения с велоси-

педа из-за «трудностей с равновесием». Симпто-

матика по данным инструментальных исследова-

ний соответствовала критериям клинической де-

менции. В анализе крови обнаружено повышение 

уровня гемоглобина (220 г/л), умеренный лейкоци-

тоз (9,2×109/л), отсутствие тромбоцитоза 

(198×109/л). На КТ генерализованное поражение 

белого вещества головного мозга, несколько оча-

гов геморрагических инфарктов в теменных долях. 

Обнаружена генетическая аномалия ‒ мутация 

JAK2. Диагностирована впервые выявленная ИП. 

Назначены венесекция и ацетилсалициловая кис-

лота 100 мг/сут. Через 6 недель когнитивные спо-

собности пациентки улучшились. Частично вос-

становилась способность без посторонней помощи 

выполнять повседневные домашние обязанности 

[22]. 

Важно тщательно обследовать пожилых паци-

ентов с когнитивными нарушениями, которые мо-

гут быть симптомом различных заболеваний (го-

ловного мозга, диабета, гипертонии, заболеваний 

щитовидной железы, ПР), в том числе обратимых, 

в таких случаях ранняя диагностика и лечение мо-

гут заметно улучшить качество жизни пациента, 

предотвратить дальнейшее ухудшение состояния, 

развитие деменции, инвалидности. История болез-

ни 82-летней женщины демонстрирует значимость 

тщательной диагностики пациентов с когнитив-

ными нарушениями, чтобы исключить вторичные 

и возможные поддающиеся лечению причины. По 

результатам КТ головного мозга обнаружены при-

знаки подкорковой атеросклеротической энцефа-

лопатии. Лабораторные исследования выявили 

повышенный уровень гемоглобина (199 г/л). 
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В ходе дальнейших исследований выявлена му-

тация JAK2 как диагностический признак ИП. По-

сле специфического лечения ИП когнитивные спо-

собности значительно улучшились. В этом клини-

ческом случае установлена связь прогрессирующе-

го когнитивного нарушения с недавно диагности-

рованной ИП в сочетании с ранее существовавшей 

подкорковой атеросклеротической энцефалопати-

ей. После терапии, направленной на ИП, когни-

тивные функции улучшились [23]. 

Быстрое снижение когнитивных способностей 

как первый симптом церебрального венозного 

тромбоза при ИП является относительно редким 

явлением [10]. Ухудшение когнитивных функций 

детерминировано нарушением передачи нервных 

импульсов. При прогрессировании ЦВТ когнитив-

ные нарушения могут усиливаться, проявляясь 

в виде проблем с памятью, вниманием, речью. 

76-летний мужчина был направлен в клинику 

памяти, в течение 4 месяцев у него отмечались 

признаки спутанности сознания, психомоторная 

заторможенность, апатия, абулия, трудности кон-

центрации внимания, снижение интереса к окру-

жающему. После выполнения трансуретральной 

резекции предстательной железы развилась ТИА. 

Лабораторные данные показали повышение гема-

токрита (60%), гемоглобина (192 г/л) и лейкоцитов 

(11,2×109/л). Количество тромбоцитов в пределах 

нормы (210×109/л). КТ выявила легкую атрофию 

коры и подкорковых структур головного мозга. Со 

слов жены, за последний год у мужа снизилась 

способность безопасно управлять автомобилем 

(несколько раз выезжал на встречную полосу, не 

всегда обращал внимание на сигналы светофора). 

Отмечались эпизоды ночной спутанности созна-

ния, бессонница, поверхностный сон с частыми 

пробуждениями. Кроме того, наблюдались носо-

вые кровотечения, онемение и покалывания в ру-

ках и теле, головные боли, головокружение, утом-

ляемость, снижение концентрации внимания, чув-

ство усталости даже после отдыха. Вторичные 

причины ИП были исключены. Диагностирована 

впервые выявленная ИП. После трех венесекций 

и приема гидроксимочевины когнитивные функ-

ции улучшились, эпизоды спутанности сознания 

прекратились. Отмечалось частичное восстановле-

ние нарушенных физических, когнитивных и пси-

хологических способностей, отсутствие повторных 

эпизодов спутанности сознания и носового крово-

течения. Нейропсихологическое тестирование вы-

явило нормализацию в конструктивной деятельно-

сти, расчетах и рассуждениях. Исследование пока-

зывает, что когнитивные нарушения при ИП ча-

стично обратимы при снижении уровня гемато-

крита до нормы. Это может быть связано с обра-

тимым снижением мозгового кровотока, вызван-

ным повышенной вязкостью крови [21]. 

Третья стадия (миелоидной метаплазии) ИП 

характеризуется трансформацией в миелофиброз 

или острый миелоидный лейкоз, что клинически 

проявляется снижением показателей крови (ане-

мия в виде уменьшения уровня эритроцитов и/или 

гемоглобина), появлением «левого сдвига» грану-

лоцитарного ростка и эритрокариоцитов в гемо-

грамме, увеличением селезенки, что обусловлено 

появлением экстрамедуллярного миелопоэза. Кри-

териями миелофиброза выступают анемия или 

снижение концентрации гемоглобина не менее 20 

г/л от исходного уроовня. Риск развития миело-

фиброза составляет менее 10%, риск трансформа-

ции в острый миелоидный лейкоз равен 5% [7]. 

При развитии пост-ИП МФ типичное течение 

заболевания связано с прогрессирующим ростом 

опухолевой массы. Избыточный распад клеток 

крови при ИП с высвобождением токсических ме-

таболитов может привести к опухолевой интокси-

кации. После вторичного МФ на фоне ИП или 

трансформации в острый миелоидный лейкоз ча-

стота тромбозов, геморрагических и инфекцион-

ных осложнений, нарушений функций внутренних 

органов значительно возрастает. Ухудшение обще-

го состояния в связи с прогрессированием МФ 

снижает вероятность благоприятного исхода тера-

пии и качество жизни. 

Нейропсихиатрические симптомы (нарушения 

восприятия, аффективной сферы и поведения) при 

ИП должны вызывать подозрение на фиброзную 

трансформацию. МФ, развившийся после ИП, яв-

ляется критическим гематологическим осложнени-

ем ИП. Согласно результатам ретроспективной 

оценки 272 китайских пациентов с ИП и мутаци-

ей JAK2V617F, примерно у четверти из них (n=63, 

23,2%) развился пост-ИП МФ. Средняя продол-

жительность жизни пациентов с пост-ИП МФ со-

ставляет 8 лет. Тромбоцитоз (>550×109/л) и спле-

номегалия были определены как независимые фак-

торы риска и значимые предикторы трансформа-

ции в пост-ИП МФ. В свою очередь анемия (уро-

вень гемоглобина <100 г/л) и возраст старше 65 

лет являлись значимыми предикторами неблаго-

приятного прогноза пост-ИП МФ у пациентов 

с ИП с мутацией JAK2 V617F [24]. 

В ряде случаев пост-ИП МФ сопровождается 

серьёзными психическими осложнениями (психо-

зы в виде утраты связи с реальностью, галлюцина-

ций). У пациента 68 лет внезапно появились нару-

шение сна, психомоторное возбуждение с бредом, 

галлюцинациями и повторяющиеся непроизволь-

ные движения лица, туловища и левых конечно-

стей. Неврологическое обследование выявило лёг-

кие хореические движения в левых конечностях 

и мышцах лица с извивающимися движениями 

языка, с неконтролируемым надуванием щёк 

и гримасами. У пациента 10 лет назад диагности-
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рован JAK2V617F-положительный ИП, подтвер-

жденный биопсией костного мозга. После поста-

новки диагноза проходил эффективную терапию 

гидроксимочевиной 500 мг 1 раз в день. За послед-

ние 3 года наблюдалось два эпизода непроизволь-

ных хореоформных движений после отмены гид-

роксимочевины. Стереотипные нарушения движе-

ния были купированы после симптоматической 

антипсихотической терапии (тиаприд). В послед-

нее время зарегистрировано ухудшение результа-

тов общего анализа крови. Произошедший ин-

фаркт селезёнки в связи с тромбозом селезеночной 

артерии является осложнением ИП. Результаты 

лабораторных исследований: легкая степень ане-

мии (гемоглобин 114 г/л), в пределах нормативных 

значений показатели гематокрита (41,9%) и эрит-

роцитов (4,9×1012/л), тромбоцитопения 

(125×109/л), лейкоцитоз (36,5×109/л). На КТ энце-

фаломаляция левой лобной и правой теменной до-

лей, глиоз, признаки заболевания мелких сосудов 

головного мозга (порождающие когнитивные, 

эмоциональные, двигательные нарушения). Иссле-

дование костного мозга выявило глобальную ги-

перплазию с фиброзом, характерную для пост-ПВ 

МФ. Все вышеперечисленные результаты свиде-

тельствуют о диагнозе хореи и ПР вследствие 

пост-ИП МФ. Дозу гидроксимочевины не увели-

чивали, другие препараты (ингибитор JAK2) не 

назначались в связи с побочными эффектами 

и тромбоцитопенией. Выраженность непроизволь-

ных движений, психических и поведенческих от-

клонений постепенно уменьшилась, неконтроли-

руемые сокращения лицевых мышц и конечностей 

исчезли. Через 2 недели комплексной терапии 

(тиаприд, клоназепам и кветиапин) состояние па-

циента нормализовалось. Повторные результаты 

лабораторных исследований через 6 недель: при-

ближенные к норме показатели лейкоцитов 

(4,1×109/л), гемоглобина (125 г/л), но пониженное 

количество тромбоцитов (115×109/л). Характерные 

для хореи непроизвольные и беспорядочные дви-

жения не наблюдаются, тиаприд с постепенным 

снижением дозы был отменён. После отмены пси-

хотропных препаратов симптомы ПР не возобно-

вились [11]. 

Хорея как относительно редкое заболевание 

встречается менее чем у 5% пациентов с ИП. Ко-

гнитивные нарушения, связанные с несбаланси-

рованной ИП, также являются малораспростра-

ненным осложнением и могут улучшиться при 

правильном лечении. Клинический случай паци-

ента-долгожителя с JAK2V617F-положительной 

ИП демонстрирует обратимое ПР с острым нача-

лом, сопровождавшееся генерализованной хоре-

ей, которому после исследования костного мозга 

был поставлен диагноз пост-ИП МФ. 96-летний 

мужчина поступил в больницу скорой помощи с 

внезапно возникшими 4 дня назад непроизволь-

ными движениями левой верхней конечности 

и лица. Одновременно наблюдались прогресси-

рующие изменения в поведении, которые члены 

семьи описывали как расторможенное поведение 

на фоне ослабления волевого контроля, включав-

шее неуместные комментарии и безудержный 

смех. В истории болезни содержались сведения 

о гипертонической болезни, фибрилляции пред-

сердий, хронической ишемии нижних конечно-

стей. При осмотре выявлены хореические хаоти-

ческие, отрывистые движения мышц лица и плеч. 

Беспорядочные сокращения мышц быстро пере-

ходили с одной части тела на другую, затрудняя 

повседневную деятельность. Нейропсихологиче-

ское тестирование выявило лёгкие когнитивные 

нарушения (забывание имён и недавних собы-

тий), в поведении склонность к подражанию, рас-

торможенность. При лабораторном исследовании 

на момент поступления обнаружены повышенный 

уровень гемоглобина (155 г/л), более высокий 

уровень гематокрита по сравнению с предше-

ствующим (46%), повышенный (>100 фл) средний 

объем эритроцитов. Основные показатели состо-

яния крови (гемоглобина, среднего объема эрит-

роцитов и гематокрита) повысились в течение 

месяца до обращения. КТ головного мозга пока-

зала норму. Внезапное появление левосторонней 

гемихореи у пациента с ранее диагностированной 

фибрилляцией предсердий вызвало подозрение на 

сосудистое нарушение в области базальных ган-

глиев. Была установлена чёткая взаимосвязь меж-

ду появлением гиперкинезов и когнитивными 

нарушениями, а также повышением нормальных 

значений гематологических показателей у паци-

ента. В ходе этиотропного и симптоматического 

лечения гидроксимочевиной (устранение причи-

ны и проявлений заболевания) состояние улуч-

шилось. Эффективное лечение, восстановление 

уровней гемоглобина и гематокрита до норматив-

ных значений привело к исчезновению хореиче-

ских и когнитивных симптомов. Этот случай по-

казывает, что пожилых пациентов с недавно воз-

никшим двигательным расстройством необходи-

мо исследовать на наличие ИП как потенциально 

излечимой причины. Когнитивные нарушения, 

связанные с ИП, могут улучшиться при адекват-

ном лечении [25]. 

Большое значение при постановке диагноза ИП 

имеет оценка клинических (плеторического син-

дрома), гематологических и биохимических пока-

зателей. Рабочий диагноз ставится при наличии 

мутации JAK2, связанной с уровнем гемоглобина 

>185 г/л у мужчин и >165 г/л у женщин. Рекомен-

дуется, однако не является обязательным, морфо-

логическое подтверждение с помощью исследо-

вания костного мозга [9, 10, 25]. 
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Органическое ПР является характерным пси-

хическим проявлением ИП. Предполагаемые ме-

ханизмы, связывающие патологические измене-

ния с клиническими проявлениями, учитывают 

возможность нарушения мозгового кровообраще-

ния из-за повышенной вязкости крови, что приво-

дит к снижению скорости обменных процессов 

(гипометаболизму) в мозге и может быть причи-

ной запуска психотического процесса. Другой 

механизм предполагает, что ИП может вызывать 

множественные небольшие очаги ишемии из-за 

хронического нарушения кровоснабжения мозга, 

которые могут являться причиной активации 

скрытого психотического процесса [5, 16, 26]. 

Соматогенные ПР при ИП клинически гетеро-

генны, в основном протекают в виде навязчивых 

мыслей, тревожности, страхов, избегания соци-

альных контактов, однако на фоне тяжелой орга-

нической патологии возможно развитие психоти-

ческих состояний. ПР являются редкими послед-

ствиями ИП. В приведенных случаях наблюда-

лись делирий, параноидный, депрессивный, ма-

ниакальный синдромы, когнитивные нарушения. 

Для ПР в течение болезни характерна определен-

ная смена психопатологических синдромов. ПР 

могут быть первичным проявлением ИП [12, 13, 

16, 17]. Поэтому изучение их последовательного 

развития позволяет судить не только о нозологи-

ческой принадлежности соответствующих рас-

стройств, но и о прогредиентности (или регреди-

ентности) заболевания [2, 7, 20]. 

Следует акцентировать внимание на возможной 

связи ПР и ИП. Для всесторонней оценки психиче-

ского состояния пациента первичное психиатриче-

ское обследование должно быть комплексным, 

включать стандартные анализы крови и медицин-

ский осмотр для исключения органической этио-

логии. В то же время определяемый в анализе кро-

ви уровень гемоглобина не всегда является повы-

шенным и единственным проявлением связанной 

с ИП психопатологической симптоматики. Пато-

физиологическим механизмом, приводящим к раз-

витию нервно-психических нарушений, может 

быть не только повышенная вязкость крови. Меха-

низм застоя крови из-за повышенной вязкости ука-

зывает на обратимый процесс повреждения. Это 

подтверждается тем, что после снижения вязкости 

крови симптомы психоза у пациента (нарушения 

восприятия, дезорганизация поведения) исчезают. 

Улучшение состояния после циторедукции также 

подтверждает обратимость механизма, вызвавшего 

психоз [6, 12, 13, 14, 21, 22, 25]. Гематологические 

нарушения у пожилых пациентов часто не прини-

маются во внимание как возможная причина ПР. 

Наличие ПР в семейном анамнезе, которое зача-

стую отрицается больными, затрудняет постановку 

предварительного диагноза. 

У пациентов с длительным течением ИП обна-

ружение мутации гена JAK2 может служить мар-

кером прогрессирования заболевания и развития 

МФ, так же как и клинические проявления. Реко-

мендуется, чтобы пациенты, продолжительное 

время страдающие ИП, при появлении признаков 

ПР проходили повторное обследование костного 

мозга для ранней диагностики МФ, который со-

кращает продолжительность жизни [11]. Органи-

ческие факторы могут вызвать устойчивость к те-

рапии [17, 19, 20]. Лечение ПР при ИП оказывается 

неэффективным при использовании психотропных 

препаратов и лучше поддается гематологическому 

лечению [14, 16]. В некоторых описанных случаях 

ИП лечение ПР психотропными препаратами при-

вело лишь к незначительному улучшению. В дру-

гих случаях отмечалась временная ремиссия симп-

томов, которая затем сменялась рецидивом даже 

при увеличении дозировок или использовании 

других психотропных средств. Эффективным ви-

дом терапии ПР, связанных с ИП, по-видимому, 

является оптимальное снижение уровня гемато-

крита, нормализация уровня гемоглобина, предот-

вращение и лечение тромбогеморрагических 

осложнений [7]. Как физические, так и психиче-

ские симптомы значительно ослабевают после 

кровопускания как самостоятельной процедуры 

или в сочетании с циторедуктивной терапией [14]. 

Встречаются описания полной ремиссии после 

флеботомии и нормализации уровня гемоглобина, 

что подтверждает возможную причинно-

следственную связь между ИП и возникновением 

ПР [12, 17, 18, 19]. В большинстве случаев после 

циторедуктивной терапии наступала полная ре-

миссия, и пациенты больше не нуждались в лекар-

ственной поддержке. Гематологическое лечение 

позволяет избежать побочных эффектов психо-

фармакотерапии и предотвращает тромбоз, кото-

рый может возникнуть как осложнение ИП. Ко-

мандное взаимодействие специалистов в области 

психического здоровья и гематологов особенно 

важно в лечении пациентов с ПР, которые не реа-

гируют на лечение психотропными препаратами. 
ЗАКЛЮЧЕНИЕ 

Хотя ПР не являются частыми последствиями 

ИП, специалист должен обращать внимание на 

случаи органических ПР, связанных с ИП, особен-

но если стандартное лечение оказывается неэф-

фективным или в семейном анамнезе нет психиче-

ской патологии. Своевременная диагностика и те-

рапия ПР у больных с ИП способствуют оптими-

зации лечебно-реабилитационных мероприятий 

у данного контингента пациентов, облегчают про-

филактику неблагоприятных последствий заболе-

вания, его осложнений. Повышение осведомлён-

ности врачей о различных проявлениях ИП может 

снизить риск ятрогенного вреда. 
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ABSTRACT 

Introduction. In the literature, mental disorders (MD) occurring in patients with polycythemia vera (PV) as secondary 

manifestations have not been sufficiently studied. Objective: to study MD in association with PV based on the analysis of clin-

ical cases, mainly described in the English-language scientific literature, in order to establish the relationship between symp-

toms, risk factors, and outcomes. Materials and Methods. Search, selection, and systematic analysis of clinical cases (PV with 

MD) retrieved from the PubMed database to compare treatment outcomes. Keywords for information search were: “polycy-

themia vera”, “mental disorders”. Results. The review is devoted to the analysis of literature data on the materials of published 

clinical case studies of MD in PV in English. Organic MD is a characteristic mental manifestation of PV. Somatogenic psycho-

pathological symptoms in PV are very diverse. In clinical practice, nonpsychotic MD and psychoses, such as delirium and par-

anoid, are highly common in patients with PV. Cognitive and anxiety disorders, depressive and manic syndromes are de-

scribed. The appearance of signs of MD (anxiety, depression, restlessness, irritability, depression, cognitive decline) in patients 

with PV in the development of the disease indicates disease progression. Elder patients are at risk for developing MD in PV. 

Although it is difficult to state the cause-and-effect relationship between MD and PV with certainty, their common risk factors, 

however, the improvement in the condition of patients within a short time after phlebotomy and normalization of the hemoglo-

bin level allow assuming that in these cases PV led to the development of secondary mental disorders. Positive dynamics (im-

provement of the physical and psychological state, pain reduction, improved prognosis) after cytoreduction indicated the pres-

ence of a reversible pathogenetic mechanism causing MD. Conclusion. The identification of secondary, potentially correctable 

or eliminable factors causing the development of MD is extremely important for preventing iatrogenic harm from unjustified 

pharmacological treatment with psychotropic drugs and minimizing the risk of delay in diagnosis and treatment. Timely diag-

nosis and therapy of MD at early stages in patients with PV contribute to the optimization of treatment and rehabilitation 

measures, prevention of complications, reduction of adverse effects of the disease and disability. 

Keywords: myelofibrosis, polycythemia vera, essential thrombocythemia, thrombosis, mental disorders (pathogen-

esis), phlebotomy, cytoreduction. 
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