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Эссенциальная тромбоцитемия (ЭТ) – это клональное Ph-негативное миелопролиферативное новообразование 

с неконтролируемой пролиферацией мегакариоцитов, характеризующееся повышенным числом крупных и гигантских 

мегакариоцитов в костном мозге, тромбоцитозом, а также высоким риском развития тромбозов и/или кровотечений. 

Клиническая картина при ЭТ у детей вариабельна: в отличие от взрослых, у которых на первый план выходят геморрагические 

и тромботические события, большинство пациентов детского возраста не имеет клинических проявлений, кроме изменений 

в гемограмме. Критерии, применяемые для диагностики, а также определения факторов риска у взрослых пациентов не 

применимы для пациентов детского возраста. Терапевтические рекомендации, используемые для взрослых пациентов с ЭТ 

также не могут однозначно применяться у пациентов детского возраста. Кроме того, генетический профиль ЭТ у детей 

радикально отличается от такового у взрослых, что выражается в различной частоте соматических драйверных мутаций 

и большем количестве трижды-негативных случаев. 

Цель данной работы – продемонстрировать особенности клинико-лабораторной картины, течения и терапии ЭТ у детей 

и подростков.
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Essential thrombocythemia (ET) is a type of myeloproliferative neoplasm with uncontrolled production of megakaryocytes. It is characterized 

by the presence of large and giant megakaryocytes in the bone marrow, which leads to an increase in platelet count. This condition can 

cause both thrombosis and bleeding. In children, the clinical presentation of ET can vary. Unlike adults, who often experience hemorrhagic 

and thrombotic events, most pediatric patients do not have any symptoms. Instead, they may only have changes in their blood count. The 

diagnostic criteria and risk factors for ET in adults are not directly applicable to children. Similarly, the treatment recommendations for adults 

with ET cannot be directly applied to children. The genetic profile of ET in children also differs from that in adults, leading to differences in 

the frequency of specific driver mutations and the number of cases of the disease. 

The aim of this study is to describe the clinical and laboratory features, course, and treatment of ET in children and adolescents.
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Введение
Ph-негативные миелопролиферативные новообра-

зования (МПН) представляют собой группу заболева-

ний крови, характеризующихся клональной экспан-

сией аномальных гемопоэтических стволовых клеток/

клеток-предшественников, что приводит к избытку 

форменных элементов крови. Эссенциальная тромбо-

цитемия (ЭТ) – это клональное Ph-негативное МПН 

с неконтролируемой пролиферацией мегакариоцитов, 

характеризующееся повышенным числом крупных 

и гигантских мегакариоцитов в костном мозге (КМ), 

тромбоцитозом, а также высоким риском развития 

тромбозов и/или кровотечений [1]. ЭТ является одним 

из трех классических BCR::ABL-негативных МПН, 

согласно последней классификации Всемирной орга-

низации здравоохранения (ВОЗ) от 2022 г., связанных 

с драйверными  мутациями генов JAK2, CALR и MPL, 

которые также включают истинную полицитемию 

(ИП) и первичный миелофиброз (ПМФ) [2, 3].

Помимо общей молекулярно-генетической основы 

данную группу BCR::ABL-негативных МПН объединя-

ют схожая клинико-лабораторная картина и исход по 

заболеванию.

По данным G. Barosi et al., примерно у 15 % паци-

ентов c ЭТ и ИП с течением времени возможна транс-

формация в пост-ЭТ или пост-ИП миелофиброз [4].

МПН включены в категорию миелоидных ново-

образований и острых лейкозов Международной 

консенсусной классификации 2022 г., которая также 

включает острый миелоидный лейкоз (ОМЛ) и мие-

лодиспластические синдромы (МДС) [3, 5].

Цель работы – на основании доступных опубли-

кованных данных продемонстрировать особенности 

клинико-лабораторной картины, течения и терапии 

ЭТ у детей и подростков.

Эпидемиология
Заболеваемость ЭТ у детей, по данным метаана-

лиза, проведенного G. Titmarsh et al., представлена 

в диапазоне от 0,004 до 0,11 на 100 000 детского насе-

ления в возрасте от 0 до 16 лет, в то время как заболе-

ваемость у взрослых гораздо выше и составляет 1,03 

на 100 000 населения (95 % доверительный интервал 

0,58–1,80) [6].

Клиническая картина
Клиническая картина при ЭТ у детей вариабель-

на: в отличие от взрослых, у которых на первый план 

выходят геморрагические и тромботические события, 

большинство пациентов детского возраста не имеют 

клинических проявлений, кроме изменений в гемо-

грамме, однако у части больных детского возраста 

ЭТ может сопровождаться микрососудистыми нару-

шениями (цефалгия, головокружение и акральные 

парестезии). Трансформация заболевания во вто-

ричный миелофиброз или ОМЛ у детей происходит 

редко [7, 8].

Патогенез
Ключевым в понимании патогенеза ЭТ стал 

2005 г., так как впервые при ЭТ была описана точечная 

мутация в экзоне 14 гена JAK, приводящая к замене 

валина на фенилаланин в кодоне 617 (V617F). Ген JAK 

расположен на длинном плече 9-й хромосомы в реги-

оне 9p24 и кодирует цитоплазматическую тирозин-

киназу, играющую ключевую роль в передаче сигнала 

от различных рецепторов гемопоэтических факторов 

роста [9–12].

В дальнейшем были описаны дополнительные 

драйверные мутации при BCR::ABL-негативных 

МПН. Так, при JAK2 V617F-отрицательной ИП была 

описана дополнительная драйверная мутация в экзо-

не 12 гена JAK2 [13]. Другими драйверными мутаци-

ями при ЭТ являются мутации в генах CALR (распо-

ложен на коротком плече 19-й хромосомы в регионе 

19p13.2) [14, 15] и MPL (расположен на коротком пле-

че 1-й хромосомы в регионе 1p34) [16].

Среди этих 3 генов мутации в гене JAK2 являются 

наиболее часто встречаемыми – около 98 % случаев 

при ИП (95 % мутация в гене JAK2 V617F и 3 % мута-

ция в экзоне 12 гена JAK2), 50–60 % случаев при ЭТ 

и 55–65 % случаев при ПМФ [17, 18]. Мутации генов 

CALR и MPL крайне редко встречаются при классиче-

ской ИП [19, 20], в то время как при ЭТ частота встре-

чаемости мутаций в этих генах оценивается в 20–25 %

и 3–4 % соответственно, а при ПМФ – в 20–25 % 

и 6–7 % соответственно [21].

Генетический ландшафт у пациентов детского 

и взрослого возраста с ЭТ также сильно отличается. 

По данным M. Sobas et al., у взрослых пациентов с ЭТ 

соматическая драйверная мутация гена JAK2 V617F 

была верифицирована у 48,5 %, мутация в гене CALR – 

у 14,5%, мутация в гене MPL – у 0,9 % больных. Стоит 

отметить, что у 27 % пациентов взрослого возраста не 

была выявлена ни одна из вышеуказанных драйверных 

мутаций (так называемые трижды-негативные (ТН) 

формы Ph-негативных МПН). У пациентов детского 

возраста наблюдается большее количество ТН случаев 
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и меньший процент соматических драйверных мута-

ций генов JAK2 V617F, CALR, а также MPL [22].

Как описывалось выше, по данным разных авторов, 

приблизительно у 10–15 % взрослых пациентов с ЭТ 

или ПМФ не детектируется ни одна из драйверных 

мутаций в генах JAK2, CALR и MPL, описанных при 

BCR::ABL-негативных МПН. Стандартным методом 

детектирования драйверных мутаций является секве-

нирование по Сэнгеру, имеющее чувствительность по 

аллельной нагрузке от 20 %, при более низкой аллель-

ной нагрузке выявить драйверную мутацию можно при 

проведении тестирования более высокочувствитель-

ными методами. Однако из-за низкой встречаемости 

во взрослой популяции ТН по драйверным мутациям 

BCR::ABL-негативных МПН (5–10 %), рутинной необ-

ходимости применения других, отличных от секвени-

рования по Сэнгеру, методов нет [18].

Одним из доказательств патогенетической роли 

драйверных мутаций при МПН является происхожде-

ние данных генетических событий на уровне стволовых 

клеток с постоянной активацией JAK–STAT-сигналь-

ного пути и индукции мутантного фенотипа МПН, 

управляемого генами JAK2, CALR и MPL у мышей [10, 

23]. Имеются данные, что мутации генов JAK2 и MPL 

напрямую активируют JAK2–STAT-сигнальный путь, 

что приводит к клональной миелопролиферации, 

которая, в свою очередь, является цитокин-независи-

мой или гиперчувствительной [16, 24].

Патогенез миелопролиферации при мутации гена 

CALR менее ясен, однако одним из механизмов может 

являться связывание мутантного CALR с внеклеточ-

ным доменом MPL в эндоплазматическом ретику-

луме, что приводит к димеризации и его переносу 

на поверхность клетки, а также к активации JAK–

STAT-сигнального пути [25, 26]. В исследовании на 

мышиных моделях с мутантным CALR было показано, 

что ключевым эффектом было развитие тромбоцитоза 

и фенотипа ЭТ [27].

Согласно данным, представленным в литературе 

на сегодняшний день, фенотипическое разнообразие 

вариантов МПН обусловлено дополнительными вза-

имодействиями с другими сопутствующими мутаци-

ями и различиями в конформациях специфических 

рецепторов цитокинов. Последние, в свою очередь, 

приводят к различным эффектам сигнализации для 

EpoR (рецептор эритропоэтина) и MPL [23, 25]. 

Дополнительные факторы, обусловливающие разно-

образие фенотипов при драйверных событиях МПН, 

включают в себя вариации интенсивности сигнала, 

которые часто связаны с аллельной нагрузкой, а также 

специфичность сигналов от STAT5, STAT1 и STAT3 [28].

Исследования на мышиных моделях подтвержда-

ют различия в фенотипах, наблюдаемые у пациентов 

с различными мутациями [29, 30]. Однако основные 

механизмы, позволяющие данным мутациям приво-

дить к различным фенотипам МПН, остаются недо-

статочно изученными [31–34].

Патогенетическая роль мутаций, отличных от 

мутаций в генах JAK2, CALR и MPL, при BCR::ABL-

негативных МПН остается менее понятной. Соглас-

но имеющимся данным, мутации в генах, участвую-

щих в эпигенетической (ASXL1, TET2, EZH2, IDH1, 

IDH2, DNMT3A) или транскрипционной (TP53, 

IKZF1, NF-E2, CUX1) регуляции, а также регуляции 

РНК-сплайсинга (SRSF2, U2AF1, SF3B1), могут спо-

собствовать прогрессированию заболевания и после-

дующей бластной трансформации [35, 36].

Диагностика
Диагностика ЭТ должна основываться на ком-

плексной оценке клинических, морфологических 

и лабораторных признаков согласно последним кри-

териям ВОЗ от 2022 г. [3]. Критерии диагностики ЭТ 

представлены в табл. 1.

Для установления диагноза ЭТ необходимо нали-

чие всех 4 больших критериев или первых 3 больших 

критериев и малого критерия. Данные критерии 

диагностики успешно применяются у взрослых, 

отдельно детских критериев для постановки диагноза 

ЭТ в настоящее время нет.

Таблица 1. Критерии диагностики ЭТ

Table 1. Diagnostic criteria for ET

Критерии 
Criteria

Описание
Description

Большие

Major

1. Количество тромбоцитов  450 × 109/л

2. Морфологические особенности трепанобиоптата КМ: пролиферация в основном линии мегакариоцитов 

с повышением числа увеличенных зрелых мегакариоцитов с гиперглобулированными ядрами. Нет лейкоцитоза 

или левого сдвига в гранулопоэзе, нет омоложения эритроидного ростка, очень редко незначительное (степень I) 

увеличение ретикулиновых волокон

3. Нет критериев ВОЗ для BCR::ABL1-позитивного хронического миелолейкоза, ИП, ПМФ, МДС 

или других миелоидных новообразований

4. Наличие мутаций JAK2, CALR или MPL
1. Platelet count  450 × 109/L

2. Bone marrow (BM) biopsy showing proliferation mainly of the megakaryocytic lineage, with increased numbers of enlarged, 
mature megakaryocytes with hyperlobulated staghorn-like nuclei, infrequently dense clusters; no significant increase or left shift in 

neutrophil granulopoiesis or erythropoiesis; no relevant BM fibrosis
3. Diagnostic criteria for BCR::ABL1-positive CML, PV, PMF, or other myeloid neoplasms are not met

4. JAK2, CALR, or MPL mutation

Малый

Minor
Наличие клонального маркера или отсутствие доказательств для реактивного тромбоцитоза

Presence of a clonal marker or absence of evidence of reactive thrombocytosis
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С учетом редкости представленной нозологии 

у пациентов младше 18 лет подавляющее большин-

ство случаев тромбоцитоза в клинической практике 

имеют неклональную природу и связаны со спектром 

не связанных между собой состояний, таких как 

инфекции, воспаление, послеоперационный период, 

спленэктомия и дефицит железа, которые, в свою оче-

редь, требуют проведения активных диагностических 

мероприятий и только при их исключении необходим 

поиск миелопролиферативного заболевания [7].

Основные этапы диагностики ЭТ представлены на 

рисунке.

Трепанобиопсия КМ с последующей морфологи-

ческой верификацией необходима для постановки 

точного морфологического диагноза ЭТ и исключе-

ния других миелоидных новообразований, в частно-

сти префибротического ПМФ. Для морфологической 

картины КМ при ЭТ в большинстве случаев харак-

терна нормальная общая клеточность с повышен-

ным количеством мегакариоцитов. Мегакариоциты 

в основном имеют большой или гигантский размер, 

являются гипердольчатыми и распределены в «рых-

лых» скоплениях, плотные скопления мегакариоци-

тов встречаются редко [3].

В отличие от ЭТ мегакариоциты при префиброти-

ческом ПМФ демонстрируют аномальное созревание 

с гиперхромными и нерегулярно складчатыми ядрами 

и образуют плотные скопления. Мегакариоцитарная 

атипия, наблюдаемая при префибротическом ПМФ, 

включает повышенное ядерно-цитоплазматическое 

соотношение, нерегулярное скопление хроматина 

и луковицеобразный вид, часто связанный с повы-

шенной «фоновой» гранулоцитарной пролиферацией 

и повышенным ретикулиновым фиброзом [37]. При 

дифференциальной диагностике ЭТ и префиброти-

ческого ПМФ у взрослых необходимо также учиты-

вать такие лабораторные показатели, как активность 

сывороточной лактатдегидрогеназы, средний объ-

ем эритроцита и среднее содержание гемоглобина 

в эритроците, а также морфологическую картину при 

оценке мазка периферической крови [37].

T. Barbui et al. в своем исследовании подтвердили 

прогностическую значимость отличия ЭТ и префибро-

тического ПМФ [38]. Диагноз пост-ИП или пост-ЭТ

миелофиброза должен соответствовать критериям, 

опубликованным Международной рабочей группой 

по исследованиям и лечению МПН (табл. 2) [4].

Необходимо отметить тот факт, что описывае-

мые гистологические особенности ЭТ, пост-ИП или 

пост-ЭТ миелофиброза характерны для взрослых. 

У детей картина кроветворения, описываемая морфо-

логами при BCR::ABL-негативных МПН, имеет осо-

бенности, связанные с возрастом пациента: у детей 

в отличие от взрослых отмечается повышенная кле-

точность КМ и не описывается миелофиброз [39].

Алгоритм диагностики ЭТ

ET diagnostic algorithm

Таблица 2. Критерии диагностики пост-ЭТ миелофиброза [4]

Table 2. Diagnostic criteria post-ET myelofibrosis [4]

Критерии 
Criteria

Описание
Description

Большие

Major

1. Наличие в анамнезе подтвержденного диагноза ЭТ

2. Фиброз КМ grade  2

1. Previous established diagnosis of ET
2. BM fibrosis of grade  2

Малый

Minor 

1. Анемия со снижением гемоглобина на  20 г/л от исходного уровня

2. Лейкоэритробластический мазок периферической крови

3. Спленомегалия с увеличением более чем на 5 см от инициального уровня

4. Повышение уровня лактатдегидрогеназы в сыворотке крови

5. Развитие конституциональных симптомов

1. Anemia and a > 20 g/L decrease from baseline hemoglobin concentration
2. Leukoerythroblastosis

3. Increase in palpable splenomegaly of > 5 cm from baseline or the development of a newly palpable splenomegaly
4. Elevated lactate dehydrogenase level above the reference range

5. Development of the following constitutional symptoms
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Общая и бессобытийная выживаемость при эссенци-
альной тромбоцитемии

Исходя из данных, представленных в литературе, 

возраст является главным фактором, определяющим 

выживаемость при ЭТ. В исследовании N. Szuber et al.

с участием 361 пациента (возраст  40 лет) с МПН 

(291 – с ЭТ, 79 – с ИП и 63 – с ПМФ) медиана выжи-

ваемости составила 37 лет для ИП, 35 лет – для ЭТ и 20 

лет – для ПМФ. Соответствующие значения, приме-

ненные к более крупной базе данных из 3023 пациентов 

всех возрастов, составили 22, 22 и 8 лет соответственно 

для пациентов в возрасте 41–60 лет и 10, 11 и 3 года для 

возраста старше 60 лет (p < 0,01) [40].

В международном исследовании Т. Barbui et al., 

включавшем более 1104 пациентов с ЭТ (n = 891) или 

префиброзным ПМФ (n = 180), 10-летняя и 15-летняя 

общая выживаемость составила 89 %/76 % и 80 %/59 % 

соответственно, показатели трансформации в острый 

лейкоз – 0,7 %/2,1 % и 5,8 %/11,7 % соответствен-

но, прогрессирование в миелофиброз – 0,8 %/9,3 % 

и 12,3 %/16,9 % соответственно [38].

В этом же исследовании префибротическая мор-

фологическая картина КМ, возраст старше 60 лет, 

количество лейкоцитов > 10 × 109/л, анемия и тром-

боз в анамнезе были выделены авторами как незави-

симые факторы риска, влияющие на прогноз общей 

выживаемости. Факторами риска, ухудшающими 

прогноз бессобытийной выживаемости (БСВ) без 

трансформации в острый лейкоз, были префиброти-

ческая морфология ПМФ, тромбоз и экстремальный 

тромбоцитоз (тромбоциты > 1000 × 109/л). Факторами 

риска, ухудшающими прогноз БСВ без трансфор-

мации в миелофиброз, являлись префибротическая 

морфология ПМФ, пожилой возраст и анемия. Нали-

чие мутации JAK2 V617F было связано с более низким 

риском фиброзной трансформации [38]. В другом 

международном исследовании ВОЗ, включавшем 

867 пациентов с ЭТ, независимыми факторами риска 

были возраст старше 60 лет, количество лейкоцитов 

 11 × 109/л и тромбоз в анамнезе [41].

У детей с BCR::ABL-негативными МПН прогно-

стические факторы в настоящее время не определены. 

Проводятся попытки поиска дополнительных миело-

идных мутаций с помощью высокопроизводительно-

го секвенирования, углубленное изучение системы ге-

мостаза, однако в связи с крайней редкостью данных 

заболеваний у пациентов младше 18 лет единых фак-

торов риска для детей и подростков пока не выявлено.

Факторы риска развития геморрагических осложне-
ний

В настоящее время у взрослых пациентов риски 

развития тромботических осложнений при ЭТ оцени-

ваются согласно пересмотренной шкале IPSET-тром-

боз, разработанной для оценки вероятности развития 

тромбоза [42]. Данная шкала включает в себя 4 группы 

риска (представлены в табл. 3), однако вышеописан-

ная шкала не может применяться у пациентов детско-

го возраста.

При экстремальном тромбоцитозе, который 

определяется, как элевация количества тромбоцитов 

в венозной крови выше 900–1000 × 109, имеет место 

приобретенный синдромом фон Виллебранда (фВБ), 

который, в свою очередь, способен вызывать крово-

течения, особенно на фоне назначения дезагрегант-

ной  терапии ацетилсалициловой кислотой [43].

Одним из потенциальных механизмов, лежащих 

в основе приобретенного синдрома фВБ, является 

повышенная деградация мультимеров фВБ, опосредо-

ванная ADAMTS13, которая в свою очередь поддается 

коррекции циторедуктивной терапией [44, 45]. Схо-

жие данные по изменению мультимерного профиля 

фВБ были получены у детей с ЭТ [46].

В исследовании S. Janjetovic et al. 64 пациента 

с ЭТ и ИП были продиагностированы на предмет 

приобретенного синдрома фВБ. Потеря высокомоле-

кулярных мультимеров фВБ была зарегистрирована 

у 51,4 % больных с ИП и у 55,6 % с ЭТ, она коррелиро-

вала с повышенным количеством тромбоцитов и лей-

коцитов [46].

Терапия
Гидроксимочевина (ГМ), анагрелид и интер-

ферон-альфа (ИФН-α), или пегилированный 

ИФН-α (пегИФН-α), считаются препаратами первой 

линии терапии для пациентов с ЭТ в любом возрасте.

В исследовании J. Mascarenhas et al. было проде-

монстрировано, что применение в течение 12 мес 

пегИФН-α и ГМ служит эффективным методом лече-

ния ИП и ЭТ в отношении нивелирования клиниче-

ских проявлений. Однако пегИФН-α является более 

эффективным препаратом в коррекции показателей 

гемограммы при ИП по сравнению с ЭТ, поскольку 

процент пациентов с ИП, достигших контроля гема-

Таблица 3. Шкала IPSET

Table 3. IPSET score

Риск
Risk

Критерии 
Criteria

Очень низкий

Very low

1. Возраст  60 лет

2. Отсутствие тромбоза в анамнезе

3. Дикий тип JAK2
1. Age  60 years

2. No prior thrombosis
3. JAK2 wild type

Низкий

Low

1. Возраст  60 лет

2. Отсутствие тромбоза в анамнезе

3. Мутация JAK2
1. Age  60 years

2. No prior thrombosis
3. JAK2 mutations

Промежуточный

Intermediate

1. Возраст > 60 лет

2. Отсутствие тромбоза в анамнезе

3. Дикий тип JAK2
1. Age > 60 years

2. No prior thrombosis
3. JAK2 wild type

Высокий

High

1. Возраст > 60 лет

2. Тромбоз в анамнезе

3. Мутация JAK2
1. Age > 60 years

2. Prior thrombosis history
3. JAK2 mutations
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токрита через 12 мес, был выше у больных, получав-

ших терапию пегИФН-α, нежели у тех, кто лечился 

ГМ (65 % против 43 %). В то же время контроль тром-

боцитов у больных ЭТ через 12 мес был схожим между 

этими группами пациентов (45 % против 46 %). Сни-

жение аллельной нагрузки JAK2 V617F, наблюдаемое 

у больных, получавших ГМ, составило 5,3 %, тогда как 

у пациентов, лечившихся пегИФН-α, – 10,7 %. При-

мечательно, что медиана аллельной нагрузки JAK2 

V617F снизилась к 48-му месяцу у пациентов, полу-

чавших терапию пегИФН-α, но увеличилась у боль-

ных, лечившихся ГМ, через 12 мес терапии. Посколь-

ку считается, что пегИФН-α действует на уровне 

мутировавших стволовых клеток МПН [47], более 

частые гистологические ответы у пациентов, лечив-

шихся ГМ, оставляют вопросы. Учитывая связь меж-

ду дозой ГМ и скоростью гематологического ответа 

и изменения морфологической картины КМ, возмож-

но, данное явление обусловлено миелосупрессивным 

эффектом ГМ. Также, исходя из данных, полученных 

J. Mascarenhas et al., изменение морфологической 

картины КМ возникало чаще у пациентов с ЭТ, чем 

с ИП, хотя клинико-гематологические ответы дости-

гались чаще у больных ИП. Аллельная нагрузка ниве-

лировалась у аналогичного числа пациентов, полу-

чавших любой из этих препаратов. Несоответствие 

между снижением аллельной нагрузки JAK2 V617F 

при использовании пегИФН-α и улучшением мор-

фологической картины КМ при использовании ГМ 

остается предметом изучения. Число тромботических 

осложнений и случаев прогрессии в каждой группе 

было небольшим, что ограничивало возможность 

обнаружения различий в частоте развития тромбо-

зов между лекарственными агентами. Оба препарата 

были связаны с небольшим количеством серьезных 

побочных эффектов. Мукозит и анорексия были более 

распространены в группе пациентов, получавших 

ГМ, тогда как применение пегИФН-α было связано 

с реакциями в месте инъекции, гриппоподобными 

симптомами, периферической сенсорной нейропати-

ей, лейкопенией, депрессией и повышением уровня 

аланинаминотрансферазы [47].

Существует мало исследований, оценивающих 

наилучшую клиническую тактику ведения ЭТ у детей, 

в настоящее время публикуются только рекоменда-

ции, основанные на опыте отдельных исследователь-

ских групп.

У детей, не имеющих клинических проявлений, 

чаще всего используется «выжидательный» подход, 

требующий строгого гематологического и клиниче-

ского контроля. В исследовании M.C. Putti et al. при 

наблюдении пациентов от 3 до 30 лет не было опи-

сано никаких осложнений. Более того, способность 

антиагрегантных или циторедуктивных препаратов 

предотвращать серьезные тромбозы у детей остается 

неизученной проблемой [48].

Первоначально циторедуктивная терапия, 

включающая такие препараты, как ГМ, анагрелид 

и ИФН-α, использовалась у детей с тромбоцитемией 

даже при отсутствии в анамнезе предшествующих 

тромбозов или клинических проявлений. Тщатель-

ный анализ литературы и опыта мировых научных 

сообществ привел к более осторожной, адаптиро-

ванной к риску терапии, подразумевающей назначе-

ние лечения детям, которые имели тромботические 

осложнения и/или клинические симптомы. Поэтому 

педиатрические пациенты, которые уже перенесли 

тромботическое событие, нуждаются в проведении 

циторедуктивной терапии вместе с добавлением 

антитромботических препаратов [49]. Циторедук-

тивную терапию можно также рассматривать в слу-

чае детей с ЭТ с резистентными микрососудистыми 

нарушениями или склонностью к кровотечениям 

[48].

Таким образом, в настоящее время у пациентов 

младше 18 лет недостаточно клинических данных для 

формирования алгоритма выбора терапии.

Заключение
В настоящее время большинство исследований 

направлено на изучение особенностей течения и тера-

пии ЭТ во взрослом возрасте, тогда как клинических 

данных касаемо молодых пациентов крайне мало. 

С учетом редкости описываемой нозологии, а также 

того, что дети нечасто имеют в анамнезе тромботи-

ческие/геморрагические события, в настоящее время 

факторы риска и терапевтические рекомендации, 

используемые для взрослых пациентов с ЭТ, не могут 

однозначно применяться у больных детского возрас-

та. Кроме того, генетический профиль ЭТ у детей 

радикально отличается от такового у взрослых, что 

выражается в различной частоте соматических 

драйверных мутаций и большем количестве ТН слу-

чаев.

Также в настоящее время не решен вопрос о роли 

снижения аллельной нагрузки драйверной мутации 

у педиатрических пациентов при использовании 

циторедуктивной терапии. С учетом более раннего 

возраста дебюта вопрос формирования тромбогемор-

рагических осложнений и бластной трансформации 

заболевания является крайне актуальным в данной 

группе пациентов. Так, при экстраполяции данных 

выживаемости и осложнений течения ЭТ у взрос-

лых можно предполагать, что данные события могут 

возникать гораздо раньше у тех больных, у которых 

диагноз установлен в детском возрасте, что может 

резко ограничивать продолжительность жизни и сни-

жать ее качество. На сегодняшний день в литературе 

нет данных о долгосрочных результатах, переносимо-

сти, факторах риска развития тромбогеморрагических 

осложнений, токсичности специфической терапии 

ЭТ у детей, что диктует необходимость проведения 

дальнейших исследований в данном направлении, 

результаты которых могут лечь в основу форми-

рования алгоритмов выбора подходов к ведению 

педиатрических пациентов с ЭТ.
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