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РЕЗЮМЕ

Изучено клиническое и функциональное состоя-
ние бронхолегочной системы у 24 больных хрони-
ческим идиопатическим миелофиброзом. Всем
пациентам проведена бронхоскопия с эндобронхи-
альной лазерной допплеровской флоуметрией, био-
псия слизистой оболочки бронхов, комплексное
ультразвуковое исследование сердца и функцио-
нального состояния диафрагмы. При идиопатиче-
ском миелофиброзе диагностировано нарушение
эндобронхиальной микрогемоциркуляции, важ-
ными причинами которого являются анемический
синдром, тромбоцитоз, дисфункция эндотелия, при
развитии бластного криза – гиперлейкоцитоз. След-
ствием выявленных изменений в системе микроге-
моциркуляции при идиопатическом миелофиброзе
является нарушение трофики тканей, тканевая ги-
поксия, местное нарушение обмена веществ, в ре-
зультате чего в слизистой бронхов развиваются
атрофические изменения. Снижение сократитель-
ной способности диафрагмы у больных идиопати-
ческим миелофиброзом обусловлено ее компрессией
значительно увеличенными селезенкой и печенью,
в стадии бластного криза – специфическим лейке-
мическим поражением (лейкозная инфильтрация,
атрофические изменения, кровоизлияния, лейко-
стазы в сосудах). При прогрессировании идиопати-
ческого миелофиброза отмечаются нарушения
систолической и диастолической функции правого
и левого желудочков. На поздних этапах опухолевой
прогрессии идиопатического миелофиброза разви-
ваются гипоксемия и легочная гипертензия.

Ключевые слова: идиопатический миелофиброз,
бронхолегочная система.
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Clinical and functional state of bronchopulmonary
system in 24 patients with chronic idiopathic myelofi-
brosis was studied. Bronchoscopy with endobronchial

laser Doppler flowmetry, biopsy of bronchi mucosa,
complex ultrasound study of the heart and functional
state of diaphragm were done to all patients. At idio-
pathic myelofibrosis the disorder of endobronchial mi-
crohemocirculation was diagnosed, important causes of
which are anemic syndrome, thrombocytosis, endothe-
lium dysfunction, and hyperleukocytosis for the devel-
opment of blast crisis. A consequence of the observed
changes in the microcirculation in idiopathic myelofi-
brosis is a disorder of tissue trophism, tissue hypoxia,
local metabolic disorder, resulting in developing at-
rophic changes in bronchial mucosa. The decrease of
diaphragm contractility in the patients with idiopathic
myelofibrosis is conditioned by its compression by sig-
nificantly enlarged lien and liver, and in the stage of
blast crisis by specific leukemic damage (leukemic in-
filtration, atrophic changes, hemorrhage, leukostasis in
vessels). Under progression of idiopathic myelofibrosis
there are disorders of systolic and diastolic function of
right and left ventricles. At the late stages of neoplastic
progression of idiopathic myelofibrosis hypoxemia and
pulmonary hypertension develop.

Key words: idiopathic myelofibrosis, bronchopul-
monary system.

Идиопатический миелофиброз (ИМФ) относится к
группе хронических миелопролиферативных ново-
образований (ХМПЗ), связан с трансформацией поли-
потентной стволовой клетки, повышенной продукцией
миелоидных и стромальных клеток, ранним и значи-
тельным развитием фиброза костного мозга и появле-
нием экстрамедулярных очагов патологического
гемопоэза [2]. Заболеваемость составляет 0,3-0,7 слу-
чаев на 100 тыс. населения [6]. Мужчины болеют не-
сколько чаще женщин [2, 6]. Средний возраст, в
котором отмечается максимальная заболеваемость, со-
ставляет 50-70 лет [13]. Заболевание протекает в 2 ста-
диях: миелопролиферативной и костномозговой
недостаточности с миелофиброзом и остеосклерозом.
Большое влияние на выживаемость пациентов с ИМФ
оказывает наличие сопутствующих заболеваний, в пер-
вую очередь патология бронхолегочной системы. У
больных с легочной гипертензией медиана выживае-
мости составляет всего 18 месяцев после её диагно-
стики [11]. Развитию инфекционных осложнений при
гемобластозах способствует выраженный вторичный
иммунодефицит. В современной литературе доста-
точно полно изучены морфологические изменения
бронхолёгочной системы у больных ИМФ: лейкемиче-
ская инфильтрация лёгких, бронхов и плевры, лейко-
цитарные и тромбоцитарные стазы с нарушением
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кровообращения в мелких сосудах, и т.д. Однако наи-
более часто у больных ХМПЗ регистрируются инфек-
ционные осложнения: пневмонии, острые бронхиты,
аденовирусные инфекции и др. В то же время в совре-
менной литературе недостаточно данных об особенно-
стях эндобронхиальной микрогемоциркуляции при
ИМФ, несмотря на то, что нарушениями микрогемо-
циркуляции обусловлены многие особенности возник-
новения, тяжёлого и затяжного течения болезней
органов дыхания [3, 5, 8, 9, 10]. До настоящего времени
нет работ, посвящённых морфофункциональным изме-
нениям диафрагмы у больных ХМПЗ, тогда как во-
влечение в патологический процесс основной
дыхательной мышцы оказывает значительное влияние
на нарушение вентиляционной функции лёгких. С ис-
пользованием метода эхокардиографии исследована
функциональная способность левых отделов сердца [1,
12], но недостаточно изучена гемодинамика малого
круга кровообращения у больных ХМПЗ. 

Целью исследования явилось изучение клиниче-
ского и функционального состояния бронхолёгочной
системы  больных ИМФ на разных этапах опухолевой
прогрессии и в процессе патогенетического лечения.

Материалы и методы исследования 

Обследовано 24 больных ИМФ: 12 в клеточной
фазе (1 группа) – 7 мужчин и 5 женщин, 12 – в фазе
миелофиброза (2 группа) – 6 мужчин и 6 женщин. Кле-
точную фазу (клеточно-пролиферативную, предфиб-
роза) ИМФ выставляли на основании трепанобиопсии
подвздошной кости, где отмечались гиперплазия двух
или трех ростков кроветворения с преобладанием гра-
нулоцитарного и мегакариоцитарного ростков с харак-
терной морфологией мегакариоцитов, гиперплазия
ретикулиновой стромы костного мозга с утолщением
и беспорядочным расположением волокон, очаговый
миелофиброз. При этом учитывали отсутствие кли-
нико-лабораторных диагностических данных за истин-
ную полицитемию и эссенциальную тромбоцитемию,
отсутствие Ph-хромосомы и гена BCR/ABL. Больные с
эритремической стадией ИМФ исключались из иссле-
дования. Стадию миелофиброза (миелофиброза и ос-
теосклероза) выставляли при выявлении в костном
мозге диффузного коллагенового миелофиброза и ос-
теосклероза. Мутация гена JAK2 (V617F) определена
у 20 больных. Средний возраст больных на момент об-
следования составил 59,8±2,21 лет. 

Диагностическая фибробронхоскопия (ФБС) про-
водилась фибробронхоскопом Olympus (Япония). Для
определения интенсивности воспаления слизистой
оболочки трахеи и бронхов использовали известные
критерии J.Lemoine (1965) в модификации Г.И.Луком-
ского и соавт. (1973, 1982). Функциональное состояние
микрогемоциркуляторного русла (МЦР) слизистой
оболочки бронхов оценивали по результатам эндоброн-
хиальной лазерной допплеровской флоуметрии (ЛДФ),
проводимой на лазерном анализаторе капиллярного
кровотока ЛАКК-02 (ЛАЗМА, Москва). Световодный
зонд прибора с длиной волны лазерного излучения 0,63
мкм проводили через биопсийный канал бронхофиб-

роскопа и под контролем зрения устанавливали в про-
ксимальных отделах на 1,5 см дистальнее шпоры пра-
вого верхнедолевого бронха на слизистой оболочке.
Производили запись допплерограмм в течение 3 минут
при помощи прикладной компьютерной программы
(LDF версия 2.2.509 511WL). Производили запись доп-
плерограмм в течение 3 минут при помощи приклад-
ной компьютерной программы (LDF версия 2.20.0
507WL). Оценивали следующие показатели: ПМ – па-
раметр микрогемоциркуляции; σ – среднее квадратич-
ное отклонение ПМ; Кv – коэффициент вариации; А –
амплитуды колебаний в эндотелиальном (Аэ), нейро-
генном (Ан), миогенном (Ам), дыхательном (Ад) и кар-
диальном (Ас) диапазонах, рассчитываемых с
помощью непрерывного Вейвлет-преобразования [8]. 

Комплексное ультразвуковое исследование сердца
проводили на аппаратах Aloka 650SSD (Япония) и Min-
dray С8 (Китай) в М-, В- и допплеровском режимах, с
использованием датчиков с частотой 3,5 мГц, из пара-
стернального и апикального доступов по стандартной
методике, с определением следующих параметров ле-
гочной и центральной гемодинамики: конечный диа-
столический размер ПЖ (КДРПЖ), толщина миокарда
передней стенки ПЖ в диастолу (ТМПСПЖ), конечно-
диастолический объем ПЖ (КДОПЖ), конечно-систоли-
ческий объем ПЖ (КСОПЖ), ударный индекс ПЖ
(УИПЖ), сердечный индекс ПЖ (СИПЖ), фракция вы-
броса ПЖ (ФВПЖ), конечный систолический размер
ЛЖ (КСРЛЖ), конечный диастолический размер ЛЖ
(КДРЛЖ), толщину миокарда задней стенки ЛЖ в диа-
столу (ТМЗСЛЖд), конечно-диастолический объем ЛЖ
(КДОЛЖ), конечно-систолический объем ЛЖ (КСОЛЖ),
минутный объем кровообращения (МОЛЖ), ударный
объем ЛЖ (УОЛЖ), ударный индекс ЛЖ (УИЛЖ), сердеч-
ный индекс ЛЖ (СИЛЖ), фракция выброса ЛЖ (ФВЛЖ),
толщину межжелудочковой перегородки в диастолу
(ТМЖПД). Среднее давление в легочной артерии
(СрДЛА) рассчитывали по формуле А.Кitabatakаe et. al.
Нормой показателя СрДЛА считали 9-16 мм рт. ст., о
легочной гипертензии говорили при повышении
СрДЛА в условиях покоя более 20 мм рт. ст.  Оценка
диастолической функции миокарда ПЖ и ЛЖ прово-
дилась по анализу спектра транстрикуспидального и
трансмитрального допплеровского потоков. Рассчиты-
вали максимальную скорость кровотока в фазу раннего
(быстрого) диастолического наполнения ПЖ (ЕТК),
максимальную скорость кровотока во время систолы
предсердий в фазу позднего диастолического наполне-
ния ПЖ (АТК), максимальную скорость кровотока в
фазу раннего (быстрого) диастолического наполнения
ЛЖ (ЕМК), максимальную скорость кровотока во время
систолы предсердий в фазу позднего диастолического
наполнения ЛЖ (АМК), отношение Е/А ПЖ и Е/А ЛЖ.

Функциональное состояние диафрагмы определяли
с помощью ультразвукового сканирования на аппара-
тах Aloka 650SSD (Япония) и Mindray С8 (Китай) по
методу О.А.Мажаровой и О.Н.Сивяковой [7]. В гори-
зонтальном положении больного «лежа на спине»
натощак исследовался правый купол диафрагмы. Пер-
воначально путем сагиттального и поперечного скани-
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рования верхнего края печени устанавливали местопо-
ложение диафрагмы. Оценивали толщину и форму ее
купола. Находили проекцию, в которой расстояние от
края печени до диафрагмы – максимально. В этой про-
екции с помощью маркеров на экране ультразвукового
сканера фиксировали точки купола диафрагмы, наибо-
лее отстоящие друг от друга на входе и выходе при спо-
койном (ЭДс), а также при форсированном (ЭДф)
дыхании. Измеряли расстояние между ними.

Функцию внешнего дыхания оценивали на спиро-
графе Fukuda (Япония). Определение газового состава
венозной крови проводилось на автоматическом газо-
вом анализаторе AVL-995 Hb (Австрия). 

Статистическая обработка результатов осуществля-
лась при помощи программы Statistica 6.1. Критиче-
ский уровень достоверности нулевой статистической
гипотезы об отсутствии различий между группами был
принят равным 0,05. 

Результаты исследования и их обсуждение

У 3 пациентов 1 группы со значительной спленоме-
галией в нижних отделах левого легкого отмечалось
ослабление дыхания и притупление легочного звука, у
остальных больных патологии бронхолегочной си-
стемы не выявлено. Во 2 группе у 9 пациентов диагно-
стирована одышка, обусловленная выраженной гепато-
и спленомегалией и анемическим синдромом. Объ-
ективно наблюдалось ослабленное дыхание в нижних
отделах легких: у 6 пациентов – слева, у 3 – с обеих
сторон. Влажные хрипы в нижних отделах легких вы-
слушивали у 4 больных 2 группы с вторичной порталь-
ной гипертензией и недостаточностью
кровообращения. Бластный криз диагностирован у 5
больных 2 группы. Селезенка занимала бóльшую часть
брюшной полости, была болезненной при пальпации
и вызывала компрессионный синдром с выраженной
одышкой. Определялось отставание левой половины
грудной клетки в акте дыхания, притупление легочного
звука в нижних долях обоих легких при перкуссии, при
аускультации там же выслушивали ослабленное дыха-
ние. У этих пациентов при физикальном и инструмен-
тальном обследовании была обнаружена жидкость в
обеих плевральных полостях и в полости перикарда.
Нарушений вентиляционной функции легких при спи-
рографии у них выявлено не было. 

При проведении ФБС с эндоброхиальной ЛДФ у 8
пациентов 1 группы наблюдалась бронхоскопическая
картина нормального трахеобронхиального дерева, у 4
больных – двусторонний диффузный эндобронхит ИВ
1 степени, без клинических проявлений бронхита. Во
2 группе у 5 пациентов изменений не выявлено; у 7 был
диагностирован двусторонний диффузный эндоброн-
хит, ИВ 1-2 степени, клинических проявлений брон-
хита не наблюдалось. Таким образом, при проведении
ФБС у 50% больных ИМФ диагностировано латентное
течение хронического необструктивного бронхита.

10 пациентам (5 из 1-й и 5 из 2-й групп) была вы-
полнена эндобронхиальная биопсия слизистой обо-
лочки бронхов. При гистологическом исследовании во
всех случаях наблюдалась атрофия слизистой оболочки

с очаговой инфильтрацией гранулоцитами V и IV клас-
сов под базальной мембраной, дилатация сосудов мик-
роциркуляторного русла, в 7 случаях – признаки
хронического воспаления. В 1 группе у 4 больных с
тромбоцитозом более 400×109/л выявлены агрегаты
тромбоцитов в мелких сосудах, у 2 пациентов с уров-
нем лейкоцитоза периферической крови 30-40×109/л –
лейкостазы. У больных 2 группы агрегатов тромбоци-
тов и лейкоцитов в сосудах микроциркуляторного
русла бронхов не наблюдалось, т.к. в  крови у них от-
мечалась тромбоцитопения и уровень лейкоцитов был
невысоким. 

Значительное снижение  показателя ПМ отмечено
в обеих группах. Значения Кv и σ повышались по мере
прогрессирования заболевания. Проведенный анализ
выявил достоверное повышение амплитуд колебаний
в эндотелиальном (обусловленном выработкой оксида
азота) и нейрогенном (обусловленном симпатическими
влияниями на гладкомышечные клетки артериол и ар-
териоловенулярных анастомозов) диапазонах в обеих
группах, в миогенном (характеризующем состояние
мышечного тонуса прекапилляров) диапазоне только у
больных в клеточной фазе заболевания. Достоверных
изменений в Д- и С-диапазонах (пульсовая волна со
стороны артерий и присасывающее действие «дыха-
тельного насоса» со стороны вен) у больных обеих
групп не было выявлено (табл. 1). 

Нарушение показателей микрогемоциркуляции
может быть обусловлено изменением количества фор-
менных элементов крови и скорости их движения в
микрососудах зондируемой области [4]. В 1 группе тя-
желой анемии не диагностировано. Средний уровень
гемоглобина у пациентов 2 группы составлял 74±4,2
г/л, эритроцитов – 2,3±0,2×1012/л. Эндобронхиальная
ЛДФ выполнялась повторно после купирования ане-
мического синдрома, при достижении уровня гемогло-
бина более 100 г/л и эритроцитов более 3×1012/л.
Показатели микрогемоциркуляции улучшились, но
полной нормализации их не отмечалось (табл. 1).

Корреляционный анализ установил в 1 группе боль-
ных ИМФ обратную зависимость между снижением
ПМ, тромбоцитозом (r=-0,60, р<0,01) и площадью се-
лезенки (r=-0,43; р<0,05); прямую корреляционную за-
висимость между тромбоцитозом и амплитудами
колебаний в Э- и Н- диапазонах (r=0,48; р<0,05 и
r=0,54; р<0,05, соответственно). У больных ИМФ 2
группы выявлены прямые корреляционные связи
между снижением уровня гемоглобина и уменьшением
ПМ (r=0,85; р<0,01), между Аэ и площадью селезенки
(r=0,65; р<0,01), обратная связь между снижением
уровня гемоглобина и повышением амплитуд колеба-
ния в Э- и Н-диапазонах (r=-0,73; р<0,01, r=-0,87;
р<0,01, соответственно), между увеличением размеров
селезенки и снижением ПМ (r=-0,82; р<0,001). 

Таким образом, при ИМФ имеются значительные
нарушения в системе эндобронхиальной микрогемо-
циркуляции, такие как эндотелиальная дисфункция
(повышение Аэ), артериолярная вазодилатация (уве-
личение Ан) нарастающие по мере прогрессирования
заболевания и расслабление тонуса прекапилляров (по-
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Таблица 1 
Сравнительная характеристика показателей ЛДФ у больных ИМФ (М+m)

Показатели

Клинические группы

Контрольная 
группа

Больные ИМФ в 
клеточной фазе

(1 группа)

Больные ИМФ в стадии миелофиброза (2 группа)

При наличии анемического
синдрома

После купирования 
анемического синдрома

ПМ, ПЕ 82,3±5,3 44,4±3,11
р1<0,001

34,8±3,2
р1<0,001; р2<0,05

44,2±2,8
р1<0,001; р2>0,05; р3<0,05

σ, ПЕ 10,7±0,5 12,8±0,35
р1<0,01

13,63±0,41
р1<0,001; р2>0,05

11,2±0,6
р1>0,05; р2<0,05; р3<0,01

Кv, % 13,8±1,2 31,1±3,18
р1<0,001

35±4,13
р1<0,001; р2>0,05

30,8±4,12
р1<0,001; р2>0,05; р3>0,05

Аэ, ПЕ 3,9±0,4 6,23±0,58;
р1<0,01

7,33±0,29
р1<0,001; р2>0,05

6,1±0,33
р1<0,001; р2>0,05; р3<0,01

Ан, ПЕ 3,2±0,7 6,29±0,3
р1<0,001

7,18±0,22
р1<0,001; р2<0,05

5,9±0,2
р1<0,001; р2>0,05; р3<0,001

Ам, ПЕ 3,6±0,4 4,91±0,45;
р1<0,05

4,62±0,8
р1>0,05; р2>0,05

3,8±0,2
р1>0,05; р2<0,05; р3>0,05

Ад, ПЕ 3,7±0,5 4,1±0,43
р1>0,05

4,02±0,5
р1>0,05; р2>0,05

3,9±0,3
р1>0,05; р2>0,05; р3>0,05

Ас, ПЕ 3,4±0,4 3,76±0,4
р1>0,05

4,32±0,35
р1>0,05; р2>0,05

4,02±0,45
р1>0,05; р2>0,05; р3>0,05

Примечание: ПЕ – перфузионные единицы; р1 – достоверность различий между показателями больных ИМФ
и контрольной групп; р2 – между показателями больных ИМФ 1 и 2 групп; р3 – между показателями 2 группы до
и после купирования анемии.

При ИМФ отмечается наибольшее среди всех гемо-
бластозов увеличение размеров селезенки и печени. В
фазе предфиброза площадь селезенки составила
150±9,91 см2, в фазе миелофиброза – 216±17,7 см2. У
больных в клеточной фазе изменения толщины диа-
фрагмы не выявлено, но у 6 пациентов отмечалось не-
однородность ее структуры. В стадии миелофиброза
отмечено истончение диафрагмы, уплощение её ку-
пола. Снижение экскурсии диафрагмы диагностиро-
вано в обеих группах: в 1 группе ЭДс составила в
среднем 15,1±0,98 мм, ЭДф – 40,1±3,56 мм (в контроле,
соответственно, 20,6±1,36 мм, р<0,01 и 80,2±4,5 мм,
р<0,001); во 2 группе ЭДс составила 10,4±1,52 мм, ЭДф
– 26,6±2,88 мм, р<0,001. 

При ИМФ наблюдается развитие гипоксемии (рО2
в 1 группе – 32,04±1,3 мм рт. ст., во 2 группе –
28,72±2,28 мм рт. ст., р<0,05), обусловленной компрес-
сией грудной клетки увеличенными печенью и селе-
зенкой, снижением экскурсии диафрагмы,
прогрессированием анемии, снижением легочной пер-
фузии. Выявлена корреляционная связь между уровнем
гемоглобина и рО2 (r=0,87; р<0,01), между снижением
ЭДС и рО2 (0,60; р<0,01). 

Показатели СрДЛА у больных в клеточной фазе со-

ставили 14,8±0,95 мм рт. ст. (в контроле 14,99±0,61 мм
рт. ст., р<0,05) и в фазе миелофиброза – 17,4±0,4 мм рт.
ст. (р<0,05). У 4 больных 2 группы в фазе бластного
криза со значительной спленомегалией (селезенка за-
нимала бóльшую часть брюшной полости) отмечалось
повышение СрДЛА до 21,2±1,2 мм рт. ст. (р<0,05). 

У больных 1 группы отмечена достоверная корре-
ляционная зависимость между снижением ЭДф и по-
вышением СрДЛА (r=-0,52; р<0,05), площадью
селезенки (r=0,46; р<0,05), увеличением селезенки и
снижением ЭДф (r=-0,56, р<0,01), во 2 группе – между
увеличением размеров селезенки и снижением ЭДс (r=-
0,83, р<0,01) и ЭДф (r=-0,84, р<0,001), снижением ЭДф
и повышением СрДЛА (r=-0,63, р<0,05). Проведенный
корреляционный анализ показал зависимость между
снижением рО2 и повышением СрДЛА в обеих группах
(r=-0,88 и r=-0,90; р<0,001). Это подтверждает тот факт,
что нарушению функциональной способности диа-
фрагмы при ИМФ способствуют сплено- и гепатоме-
галия с развитием компрессии грудной клетки, а в
стадии бластного криза еще и лейкемическая инфильт-
рация, лейкостазы в мелких сосудах, дистрофические
изменения диафрагмы, выявленные на аутопсии у 80%
умерших. 

вышение Ам) в клеточной фазе. У пациентов 1 группы
эти нарушения могут быть обусловлены необходи-
мостью лучшего кровоснабжения тканей при наличии
полнокровия и тромбоцитарных стазов, у больных в

стадии миелофиброза – опухолевой интоксикацией и
анемией, а при наличии лейкоцитоза – еще и необхо-
димостью улучшения тока крови при наличии лейко-
стазов.
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Таблица 2
Показатели легочной и внутрисердечной гемодинамики у больных ИМФ (М+m)

Показатели Контроль
(n=20)

Больные ИМФ в клеточной
фазе (1 группа)

Больные ИМФ
в фазе миелофиброза (2 группа)

ТМПСПЖд, см 0,38±0,01 0,45±0,3; р1<0,05 0,57±0,04; р1<0,001, р2>0,05

КДРПЖ, см 2,29±0,14 2,8±0,14; р1<0,05 2,8±0,19; р1<0,01, р2>0,05

КДОПЖ, мл 111,7±3,65 115±1,2; р1>0,05 116±0,98; р1>0,05, р2>0,05

КСОПЖ, мл 44,5±2,66 46,2±1,65;  р1>0,05 46,3±0,85; р1>0,05, р2>0,05

УИПЖ, мл/м2 40,0±1,8 39,6±1,1; р1>0,05 42,8±1,32; р1>0,05, р2>0,05

ФВПЖ, % 59,7±1,68 50,9±2,2; р1<0,01 49,9±1,8; р1<0,001, р2>0,05

ЕТК, м/с 0,57±0,02 0,53±0,03; р1>0,05 0,6±0,05; р1>0,05, р2>0,05

АТК, м/с 0,35±0,03 0,37±0,02; р1>0,05 0,41±0,01; р1>0,05, р2>0,05

Е/АТК 1,62±0,05 1,51±0,1; р1>0,05 1,43±0,11; р1>0,05, р2>0,05

ТМЗСЛЖд, см 1,1±0,05 1,28±0,04; р1<0,05 1,38±0,02; р1<0,001, р2>0,05

КДРЛЖ, см 4,9±0,09 5,01±0,13; р1>0,05 5,39±0,17; р1<0,05, р2>0,05

КСРЛЖ, см 2,87±0,05 3,46±0,07; р1<0,001 3,58±0,11; р1<0,001, р2>0,05

КДОЛЖ, мл 124,5±5,0 126±4,83;  р1>0,05 141±4,0; р1<0,05, р2>0,05

КСОЛЖ, мл 45±2,5 53±1,63;  р1<0,05 55,2±2,22; р1<0,01, р2>0,05

УОЛЖ, мл 80,5±3,1 75,9±3,7;  р1>0,05 89,6±3,7; р1>0,05, р2<0,05

МОЛЖ, л/мин 4,8±0,5 5,43±0,35; р1>0,05 7,61±0,82; р1<0,01, р2<0,05

УИЛЖ, мл/м2 40,5±1,34 44,9±3,37; р1>0,05 49,5±3,96; р1<0,05, р2>0,05

СИЛЖ, л/мин/м2 3,01±0,08 3,9±0,16; р1<0,001 4,54±0,66; р1<0,05, р2˃0,05

ФВЛЖ, % 71,1±2,0 64,2±0,53; р1<0,01 61,5±1,69; р1<0,01, р2˃0,05

ЕМК, м/с 0,6±0,04 0,72±0,05; р1<0,05 0,79±0,07; р1<0,05, р2>0,05

АМК, м/с 0,36±0,03 0,6±0,03; р1<0,001 0,73±0,06; р1<0,001, р2<0,05

Е/АМК 1,66±0,06 1,23±0,1; р1<0,001 1,05±0,08; р1<0,001, р2>0,05

ТМЖПД, см 0,97±0,04 1,18±0,03; р1<0,001 1,23±0,04; р1<0,001, р2>0,05

Примечание: р1 – достоверность различий с контролем, р2 – между группами ИМФ. 

При изучении показателей легочной и внутрисер-
дечной гемодинамики (табл. 2) у больных ИМФ отме-
чается увеличение ТМПСПЖ, КДРПЖ и снижение ФВПЖ
в обеих группах, более выражены эти изменения в ста-
дии миелофиброза. В обеих группах диагностировано
увеличение ТМЗСЛЖд, ТМЖПД, КСРЛЖ и КСОЛЖ. Досто-
верное увеличение КДРЛЖ и КДОЛЖ диагностировано
только в фазу миелофиброза. ФВЛЖ в обеих группах
была снижена. Выявлены изменения, свидетельствую-
щие о наличии диастолической дисфункции ЛЖ: уве-
личение ЕМК и в большей степени АМК, и, как

следствие, снижение соотношения Е/АМК, что, по-ви-
димому, в первую очередь обусловлено тяжелым ане-
мическим синдромом. При наличии анемии у больных
во 2 группе происходит увеличение ЧСС и, как след-
ствие, повышение показателей МОЛЖ, УИЛЖ, СИЛЖ. Эти
изменения можно объяснить реологическими наруше-
ниями в коронарных сосудах у больных с анемией,
опухолевой интоксикацией, кардиотоксическим дей-
ствием проводимой цитостатической терапии, пожи-
лым возрастом  большинства больных ИМФ, наличием
у них ИБС и гипертонической болезни.
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Выводы

1. У больных ИМФ установлено нарушение основ-
ных показателей эндобронхиальной микрогемоцирку-
ляции по данным ЛДФ. В процессе опухолевой
прогрессии ИМФ изменения  эндобронхиальной мик-
рогемоциркуляции прогрессируют. Важными причи-
нами нарушения эндобронхиальной
микрогемоциркуляции при ИМФ являются анемиче-
ский синдром, тромбоцитоз, дисфункция эндотелия,
при развитии бластного криза – гиперлейкоцитоз. Ком-
пенсаторной реакцией с целью улучшения микроцир-
куляторного кровотока может являться артериолярная
вазодилатация. 

2. Следствием изменений в системе микрогемоцир-
куляции у больных ИМФ являются нарушение тро-
фики тканей, тканевая гипоксия, в результате чего в
слизистой бронхов развиваются атрофические измене-
ния, способствующие тяжелому и затяжному течению
воспалительного процесса в легких и бронхах и повы-
шению давления в малом круге кровообращения.

3. Снижению сократительной способности диа-
фрагмы при ИМФ способствует ее компрессия значи-
тельно увеличенными селезенкой и печенью, в стадии
бластного криза –  специфическое лейкемическое по-
ражение (лейкозная инфильтрация, атрофические из-
менения, лейкостазы в сосудах).

4. По мере прогрессирования ИМФ и развития ане-
мического синдрома отмечаются нарушения систоли-
ческой и диастолической функции правого и левого
желудочков.

5. Легочная гипертензия при ИМФ в данном иссле-
довании была диагностирована только у больных в ста-
дии бластного криза.
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