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Изучены особенности течения хронической об-
структивной болезни легких (ХОБЛ) у больных
идиопатическим миелофиброзом. Проведено кли-
нико-функциональное и бронхоскопическое обсле-
дование 35 пациентов с идиопатическим
миелофиброзом. Установлено, что по частоте сопут-
ствующих заболеваний при идиопатическом миело-
фиброзе ХОБЛ находится на третьем месте (31%)
после гипертонической болезни и ишемической бо-
лезни сердца. У больных идиопатическим миело-
фиброзом в клеточной фазе заболевания
значительно дольше сохраняются такие проявле-
ния обострения ХОБЛ, как одышка, слабость, пот-
ливость, повышение температуры тела,
бронхоскопические признаки воспаления в трахео-
бронхиальном дереве. В фазе миелофиброза отме-
чается замедленная динамика всех клинических
проявлений бронхообструктивного процесса. ХОБЛ
у больных идиопатическим миелофиброзом при-
обретает более тяжелое и затяжное течение и, в
свою очередь, осложняет гематологическую патоло-
гию вследствие присоединения дыхательной и ле-
гочно-сердечной недостаточности. Это
свидетельствует о необходимости длительной и
адекватной терапии бронхообструктивного про-
цесса при идиопатическом миелофиброзе. 

Ключевые слова: хроническая обструктивная бо-
лезнь легких, идиопатический миелофиброз.
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The features of chronic obstructive pulmonary dis-
ease (COPD) in the patients with idiopathic myelofibro-
sis were studied. Clinical-functional and bronchoscopic
examination of 35 patients with idiopathic myelofibro-
sis was done. It was found out that by the frequency of
concomitant diseases at idiopathic myelofibrosis COPD
took the third place (31%) after hypertonic and is-
chemic heart diseases. In the patients with idiopathic

myelofibrosis in the cellular phase of the disease such
manifestations of COPD exacerbation as apnea, weak-
ness, sweatiness, high body temperature, bronchoscopic
inflammation signs in the tracheobronchial tree are
maintained much longer. In the phase of myelofibrosis
there is slow dynamics of all clinical manifestations of
bronchoobstructive process. COPD in the patients with
idiopathic myelofibrosis has a more severe and long
course, which in its turn, complicates hematologic
pathology as a result of concomitant breathing and pul-
monary-cardiac failure. It was suggested the necessity
of long and proper therapy of bronchoobstructive
process at idiopathic myelofibrosis.
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Хроническая обструктивная болезнь легких
(ХОБЛ) в настоящее время, наряду с артериальной ги-
пертонией, ишемической болезнью сердца и сахарным
диабетом составляют ведущую группу хронических за-
болеваний; на их долю приходится более 30% всех
форм патологии человека [13]. Современная концепция
ХОБЛ, разработанная экспертами ВОЗ, учитывает тот
факт, что тяжесть течения и прогноз заболевания во
многом зависит от экстрапульмональных проявлений
болезни [15]. Течение ХОБЛ, лечебные и профилакти-
ческие программы в значительной степени зависят от
наличия сопутствующей патологии. В настоящее время
хорошо изучено сочетание ХОБЛ с другими респира-
торными заболеваниями, туберкулезом, сердечно-со-
судистыми заболеваниями, сахарным диабетом [4–7,
13, 10]. Достаточно изучены такие системные проявле-
ния ХОБЛ, как кахексия, остеопороз, метаболический
синдром, вторичный эритроцитоз, анемия, дисфункция
тромбоцитов и т.д. [1, 2, 11]. В тоже время встречается
незначительное количество работ, посвященных соче-
танию ХОБЛ с внелегочной онкопатологией, в частно-
сти с гемобластозами. Идиопатический миелофиброз
(ИМФ) является довольно распространенным гемобла-
стозом, с хроническим течением в подавляющим боль-
шинстве случаев [3]. При этом пациенты с ХОБЛ и
ИМФ, как правило, принадлежат одной и той же воз-
растной группе [3, 13].

Целью данного исследования явилось изучение
особенностей течения ХОБЛ, ассоциированной с
ИМФ. 

Материалы и методы исследования

Обследовано 35 больных ИМФ, у 11 из них (31%)
была диагностирована сопутствующая ХОБЛ. Среди
сопутствующих заболеваний при ИМФ ХОБЛ зани-
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мает третье место после гипертонической болезни и
ишемической болезни сердца. Диагноз ХОБЛ всем был
выставлен до того, как появились первые клинические
и лабораторные признаки ИМФ. Среди обследованных
было 9 мужчин и 2 женщины. Средний возраст паци-
ентов составил 50,5±3,5 года. У всех в анамнезе от-
мечалось длительное курение (от 20 до 40 лет), индекс
курящего человека (ИКЧ) – 31,6±4,5 пачка/лет. Продол-
жительность от первичной диагностики ХОБЛ до
включения в исследование по ИМФ составила от 5 до
10 лет. У 6 пациентов диагностирован ИМФ в клеточ-
ной фазе, у 5 – в фазе миелофиброза и остеосклероза.
Пациенты в клеточной фазе получали химиотерапию
гидроксимочевиной или рекомбинантными интерфе-
ронами. У больных ИМФ в стадии миелофиброза ис-
пользовали как цитостатическую терапию, так и
лучевую терапию на область селезенки при ее значи-
тельном увеличении.

В контрольную группу включено 20 больных ХОБЛ
без сопутствующего гемобластоза: 13 – со среднетяже-
лой степенью (II стадия), 7 – с тяжелым течением (III
стадия), в соответствии с классификацией GOLD [14],
в том числе 18 мужчин и 2 женщины, средний возраст
– 53,2±2,2 года. У всех в анамнезе отмечалось длитель-
ное курение (от 20 до 40 лет), ИКЧ – 31,9±5,0 пачка/лет.
Основными клиническими проявлениями ХОБЛ были
одышка, кашель, выделение мокроты (слизисто-гной-
ного или гнойного характера), потливость, слабость,
быстрая утомляемость, повышение температуры тела.
У 4 пациентов имела место преимущественно эмфизе-
матозная, у 4 человек – преимущественно бронхитиче-
ская, у 12 – смешанная (сочетанная) форма ХОБЛ. У
16 пациентов отмечался постоянный кашель с выделе-
нием мокроты слизисто-гнойного или гнойного харак-
тера, 4 человек беспокоил кашель в утренние часы.
Одышку при физической нагрузке отмечали 13 боль-
ных, в покое – 7. Согласно модифицированного опрос-
ника MRS у 13 человек отмечена одышка средней
степени тяжести (2 степень), у 7 – тяжелая (3 степень).
Участие вспомогательной мускулатуры при дыхании
диагностировано у 7 больных. У 7 пациентов отмечен
выраженный цианоз. При физикальном обследовании
у 14 человек отмечалась эмфизематозная форма груд-
ной клетки. Легочный перкуторный звук определялся
у 6 больных, коробочный – у 14. При аускультации лег-
ких у 10 больных дыхание было жестким, у 10 паци-
ентов равномерно ослабленным вследствие наличия
эмфиземы легких. У 16 человек выслушивались сухие
свистящие хрипы, у 4 – влажные в нижних отделах за
счет скопления в просветах бронхов секрета. При аус-
культации сердца у 14 больных тоны были приглу-
шены вследствие наличия эмфиземы. У 7 человек
выслушивался акцент II тона над легочной артерией.
Частота дыхательных движений (ЧДД) была увеличена
у 14 человек, у 5 больных отмечалась нормокардия, у
5 – тахикардия различной степени выраженности. При
проведении бронхоскопии у 13 человек был выявлен
двусторонний диффузный эндобронхит с интенсив-
ностью воспаления (ИВ) II степени, у 7 – ИВ III сте-
пени. При проведении клинических,

инструментальных и лабораторных исследований у
всех больных ХОБЛ из контрольной группы была вы-
явлена хроническая дыхательная недостаточность: у 4
пациентов – по обструктивному, у 4 – по рестриктив-
ному, у 12 – по смешанному типам. Дыхательная недо-
статочность II степени (появление одышки при
обычной нагрузке) установлена у 13 больных, III сте-
пени (одышка в покое) – у 7 человек. При проведении
рентгенологического исследования эмфизема легких
диагностирована у 16 больных, диффузный пневоскле-
роз – у 13 пациентов. 

При диагностике обострения ХОБЛ учитывали:
клинические признаки: увеличение продукции мок-
роты и ее гнойный характер, нарастание одышки,
кашля, ухудшение аускультативной картины в легких,
увеличение степени ограничения физической активно-
сти, частоты дыхания, участие вспомогательной мус-
кулатуры в акте дыхания, повышение температуры
тела; функциональные критерии ухудшения: функция
внешнего дыхания при спирографии и пикфлоуметрии;
лабораторные признаки воспаления: ускорение СОЭ,
ухудшение показателей РаО2, РаСО2, рН; данные брон-
хоскопической картины (увеличение степени эндо-
бронхита и интенсивности воспаления). Причинными
факторами развития обострения ХОБЛ были ОРВИ и
переохлаждение. Об угасании воспалительного про-
цесса говорили по степени регрессии вышеперечис-
ленных признаков. Уровень лейкоцитоза и
нейтрофилеза при диагностике обострения ХОБЛ не
учитывали, так как незначительное увеличение коли-
чества лейкоцитов и нейтрофилов может иметь место
при ИМФ.

Функцию внешнего дыхания определяли с помо-
щью аппарата Fukuda (Япония). Ультразвуковое иссле-
дование сердца проводили на аппаратах Shimadzu SDU
500A и Aloka SSD 650 (Япония). Определение кис-
лотно-щелочного состояния и газового состава крови
проводилось при помощи автоматического газового
анализатора AVL-995 Hb (Австрия).

Диагностическую фибробронхоскопию проводили
с использованием фибробронхоскопа Olympus (Япо-
ния). Для определения ИВ слизистой оболочки трахеи
и бронхов использовали известные критерии J.Lemoine
(1965) в модификации Г.И.Лукомского и соавт. (1973,
1982).

Результаты исследования и их обсуждение

Основными клиническими проявлениями ХОБЛ у
больных ИМФ были одышка, кашель, выделение мок-
роты (слизисто-гнойного или гнойного характера), пот-
ливость, слабость, быстрая утомляемость, повышение
температуры тела и т.д. (табл. 1). У 7 пациентов отме-
чался постоянный кашель с выделением мокроты сли-
зисто-гнойного или гнойного характера. Четырех
больных кашель беспокоил только в утренние часы.
Одышку при физической нагрузке отмечали 6 больных,
в покое – 5. Согласно модифицированного опросника
MRS у 6 пациентов имела место одышка средней тя-
жести (2 степени), у 5 – тяжелая одышка (3 степени).
Участие вспомогательной мускулатуры при дыхании
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диагностировано у 4 больных. Увеличение ЧДД от-
мечено у 7 пациентов. Все больные отмечали слабость
и потливость. У 4 больных был отмечен легочный циа-
ноз (табл. 1).

Таблица 1
Основные проявления ХОБЛ у больных ИМФ

Одышка, потливость, слабость, быстрая утомляе-
мость, повышение температуры тела могут быть про-
явлением ИМФ при прогрессирующем течении
заболевания, особенно в фазе миелофиброза, поэтому
во всех подобных ситуациях мы пытались выяснить,
являются данные симптомы проявлением ХОБЛ, ИМФ
или ассоциированным проявлением обоих заболева-
ний. Одышка может быть как проявлением ХОБЛ, так
и ИМФ при развитии анемии. У всех 5 больных ИМФ
в фазе миелофиброза отмечался уровень гемоглобина
ниже 100 г/л. У таких пациентов купировали анемиче-
ский синдром, и если одышка сохранялась (у 4 боль-
ных), то ее расценивали, как проявление ХОБЛ. 

При этом учитывали, что у всех пациентов в стадии
миелофиброза были значительно увеличены селезенка
и печень, что также могло способствовать развитию
компрессионного синдрома и одышки. Однако, после
проведения химиотерапии или лучевой терапии на
область селезенки и ее сокращения, одышка сохраня-
лась, что было дополнительным критерием в пользу
отнесения этого симптома как проявления ХОБЛ. 

Потливость, слабость, быстрая утомляемость и по-
вышение температуры тела у больных ИМФ, ассоции-

рованным с ХОБЛ, в фазе миелофиброза и остеоскле-
роза, расценивали как сочетанное проявление обоих за-
болеваний. Тем более, что у всех этих пациентов имели
место выраженная гепато- и спленомегалия, кахексия,
оссалгии, миалгии, что говорило в пользу прогресси-
рующего течения гемобластоза.

У больных в клеточной фазе ИМФ, ассоциирован-
ного с ХОБЛ, анемии, кахексии, оссалгий, миалгий и
других проявлений прогрессирования опухолевого
процесса не выявлено. Значительно увеличенная в де-
бюте заболевания селезенка после проведения химио-
терапии уменьшалась в размерах, но одышка,
потливость, слабость, быстрая утомляемость, и у 2 че-
ловек – повышение температуры тела сохранялись, по-
этому данные симптомы расценивали как проявление
ХОБЛ. 

При проведении клинического, инструментальных
и лабораторных исследований у всех пациентов была
выявлена хроническая дыхательная недостаточность:
у 2 больных по обструктивному, у 3 – по рестриктив-
ному, у 6 – по смешанному типам. Дыхательная недо-
статочность II степени была диагностирована у 6
пациентов, III степени у – 5 человек. При проведении
рентгенологического исследования эмфизема легких
диагностирована у 9 больных, диффузный пневоскле-
роз – у 7 пациентов.

У 3 больных была диагностирована преимуще-
ственно эмфизематозная, у 2 – преимущественно брон-
хитическая, у 6 пациентов – смешанная (сочетанная)
форма ХОБЛ. 

При физикальном обследовании у 6 больных от-
мечена эмфизематозная форма грудной клетки. При
перкуссии над всей поверхностью легких у них выслу-
шивался коробочный звук, аускультативно – равно-
мерно ослабленное дыхание. У 5 пациентов при
перкуссии отмечали легочный звук, при аускультации
жесткое дыхание. У всех выслушивали свистящие
хрипы, в 3 случаях рассеянные, в 8 случаях выражен-
ные по всем полям. Влажные хрипы за счет скопления
секрета в просветах бронхов выслушивали у 3 боль-
ных. При аускультации сердца у 6 человек тоны были
приглушены за счет наличия эмфиземы. У 4 человек
выслушивался акцент второго тона над легочной арте-
рией. У 6 больных отмечалась нормокардия, у 5 – та-
хикардия. 

Диагностическая бронхоскопия была проведена
всем 11 больным с ХОБЛ, ассоциированной с ИМФ. У
8 человек был выявлен двусторонний диффузный эн-
добронхит II степени, у 3 больных – III степени. 

Среднегрупповые показатели функции внешнего
дыхания при спирографии у больных ХОБЛ в сочета-
нии с ИМФ были следующие: ЖЕЛ – 52,2±3,0% долж.,
ОФВ1 – 50,1±2,5% долж., ИВТ – 49,6%±4,5% долж.,
ПОСвыд – 34,9±2,5% долж., МОС25 – 30,2±4,0% долж.,
МОС50 – 32,2±2,9% долж., МОС75 – 35,7±2,8% долж.
Они не имели достоверных различий с аналогичными
показателями у больных ХОБЛ без сопутствующего ге-
мобластоза: ЖЕЛ – 54,2±2,7% долж., ОФВ1 –
52,5±2,2% долж., ИВТ – 51,9±2,1% долж., ПОСвыд –
36,7±2,7% долж., МОС25 – 33,5±2,5% долж., МОС50 –

Симптомы Количество 
больных

Кашель 11

Одышка 11

Выделение мокроты:
- слизисто-гнойная
- гнойная

11
8
3

Увеличение ЧДД 7

Общая слабость 10

Потливость 10

Повышение t˚ 7

Быстрая утомляемость 7

Боли в мышцах грудной клетки и 
живота 4

Цианоз 4

Хрипы:
- сухие
- влажные, в нижних отделах легких

11
11
3

Жесткое дыхание 5

Ослабленное дыхание 6

Симптомы интоксикации 8

Похудание 7
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34,9±3,3% долж., МОС75 – 39,8±4,1% долж. 
В соответствии с классификацией тяжести ХОБЛ

[14, 15] диагностировано 6 больных II стадии – (сред-
нетяжелая) – 3 пациента в клеточной фазе ИМФ и 3 в
фазе миелофиброза, и 5 больных III стадии (тяжелая)
– 3 пациента в клеточной фазе ИМФ и 2 в фазе миело-
фиброза. 

Причинными факторами развития обострения
ХОБЛ были переохлаждение и ОРВИ. Диагностиро-
вали легкую, среднюю, тяжелую степени обострения,
крайне тяжелой и угрожающей степеней не регистри-
ровали. Из мокроты выделяли в патогенном титре сле-
дующие возбудители: S. Pneumonia, H. Influenza, M.
Сatarrhalis.

Клинических проявлений декомпенсированного ле-
гочного сердца у больных ХОБЛ, ассоциированной с
ИМФ, выявлено не было. В то же время у всех 11 па-
циентов по данным эхокардиографии была диагности-
рована легочная гипертензия (среднее давление в
легочной артерии 29,4±1,7 мм рт. ст.). Толщина мио-
карда передней стенки правого желудочка в диастолу
достоверно увеличивалась и не имела различий с конт-
рольной группой. Конечный диастолический размер,
конечно-диастолический и конечно-диастолический
объемы правого желудочка также достоверно повыша-
лись и были такими же, как в группе пациентов с
ХОБЛ без гемобластоза. Отмечено снижение фракции
выброса правого желудочка. Диагностировано сниже-
ние максимальной скорости кровотока в фазу раннего
(быстрого) диастолического наполнения правого желу-
дочка (ЕТК), значительное повышение максимальной
скорости кровотока во время систолы предсердий в

фазу позднего диастолического наполнения правого
желудочка (АТК) и, соответственно, снижение отноше-
ния ЕТК/АТК (р<0,001). Таким образом, у больных ИМФ,
ассоциированной с ХОБЛ, имеют место легочная ги-
пертензия и нарушение систолической и диастоличе-
ской функции правого желудочка, что можно
трактовать как проявление компенсированного легоч-
ного сердца. Ведущая роль в развитии нарушений ле-
гочной гемодинамики при ассоциации этих
заболеваний принадлежит ХОБЛ.

Шестеро больных со среднетяжелым течением
ХОБЛ получали терапию β2-агонистами короткого дей-
ствия по потребности. Среди больных с тяжелой ста-
дией ХОБЛ 2 пациента получали β2-агонисты
короткого действия и 3 – длительно действующие ан-
тихолинергические препараты.  При обострении ХОБЛ
всем больным назначались антихолинергические пре-
параты пролонгированного действия (тиотропия бро-
мид), β2-агонисты через небулайзер (сальбутамол в
суточной дозе 10 мг), ингаляционные глюкокорти-
коиды (будесонид в суточной дозе 0,75-1 мг), антибио-
тикотерапия, бронхоскопическая санация
бронхиального дерева, муколитическая терапия и т.д.
Динамика клинических проявлений обострения ХОБЛ
у больных ИМФ сопоставлялась с динамикой этих по-
казателей у больных ХОБЛ без ИМФ (табл. 2). Ввиду
особенностей ИМФ, для которого характерны лейко-
цитоз и нейтрофилез в анализах крови, показатели ко-
личества лейкоцитов и нейтрофилов не учитывались
при оценке степени тяжести и динамики клинических
проявлений ХОБЛ в период обострения.

Таблица 2
Динамика основных клинических симптомов обострения ХОБЛ у больных ИМФ (М±m)

Симптом / признак

Длительность сохранения симптома (дни)

Больные ХОБЛ без 
гемобластоза

(n=20)

Больные ХОБЛ, 
ассоциированной с ИМФ в

клеточной фазе (n=6)

Больные ХОБЛ, 
ассоциированной с ИМФ в
фазе миелофиброза (n=5)

Кашель 11,9±1,8 14,2±2,0 19,3±3,0*

Одышка 2,7±0,5 5,1±0,9* 14,5±2,0***

Выделение мокроты 8,5±1,5 9,8±1,5 16,5±1,9**

Хрипы 7,0±1,0 7,5±1,1 11,9±1,5*

Слабость 6,2±0,9 12,3±1,5** 17,6±2,5***

Потливость 6,9±1,0 14,8±1,2* 14,9±1,3*

Повышение температуры 5,2±0,9 11,9±1,3*** 15,1±1,8***

Повышение СОЭ 13,0±1,1 15,1±1,5 19,1±2,5**

Бронхоскопическая динамика 14,0±1,2 18,1±1,4* 18,8±1,2*

Спирографическая динамика 15,5±1,3 16,1±1,2 21,5±1,5***

Примечание: как «положительную динамику» расценивали возвращение к показателям до «стабильной фазы»;
* – р<0,05; ** – р<0,01; *** – р<0,001 – уровень статистической значимости различий по сравнению с группой
больных ХОБЛ.
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У пациентов с ХОБЛ, ассоциированной с ИМФ в
клеточной фазе, по сравнению с больными ХОБЛ без
гемобластоза отмечается замедленная динамика сле-
дующих проявлений обострения бронхообструктив-
ного процесса: одышка, слабость, потливость,
повышение температуры тела (табл. 2). У больных
ХОБЛ, ассоциированной с ИМФ в фазе миелофиброза,
значительно дольше сохраняются все клинические и
лабораторные проявления бронхообструктивного про-
цесса (табл. 2). При этом учитывалось, что у этих боль-
ных одышка, слабость, потливость, повышение
температуры тела и ускорение СОЭ могут быть как
проявлениями ХОБЛ, так и ИМФ. Однако кашель, вы-
деление мокроты и хрипы в бронхах являются только
проявлениями бронхообструктивного процесса. У
больных ИМФ в обеих фазах была отмечена замедлен-
ная бронхоскопическая динамика. Затяжная спирогра-
фическая динамика обострения ХОБЛ
диагностирована только в фазу миелофиброза. 

По нашему мнению, тяжелому и затяжному тече-
нию основных проявлений ХОБЛ у больных ИМФ, по-
мимо характерного для всех гемобластозов вторичного
иммунодефицита, способствует специфическое лейке-
мическое поражение легких и бронхов при данном ге-
мобластозе – расширение и полнокровие кровеносных
сосудов, тромбоцитарные агрегаты в сосудах микро-
циркуляторного русла при наличии тромбоцитоза в пе-
риферической крови, у больных с бластным кризом и
высоким лейкоцитозом в периферической крови – лей-
костазы в мелких сосудах, лейкозная инфильтрация
лёгких и бронхов, нарушение эндобронхиальной мик-
рогемоциркуляции [9, 12]. Кроме того, ИМФ это гемо-
бластоз, при котором имеет место наибольшее
увеличение печени и селезенки, что способствует ком-
прессии диафрагмы, нарушению ее экскурсии и соот-
ветственно снижению вентиляционной функции
легких [8]. 

Таким образом, сочетание ХОБЛ и ИМФ взаимно
отягощает течение обоих заболеваний. Патологией
бронхолегочной системы и диафрагмы при данном ге-
мобластозе в значительной степени обусловлено тяже-
лое и затяжное течение ХОБЛ. В свою очередь ХОБЛ
утяжеляет течение лейкоза вследствие уже существую-
щих структурных нарушений бронхолегочной системы
и развития дыхательной и легочно-сердечной недоста-
точности. Замедленная динамика основных проявле-
ний ХОБЛ свидетельствует о необходимости
длительной и адекватной терапии бронхообструктив-
ного процесса при ИМФ. 

Выводы

1. У больных ИМФ в 31% встречается сопутствую-
щее заболевание – ХОБЛ. По частоте сопутствующих
заболеваний при ИМФ ХОБЛ находится на третьем
месте. 

2. У пациентов с ИМФ в клеточной фазе заболева-
ния значительно дольше сохраняются такие проявле-
ния обострения ХОБЛ, как одышка, слабость,
потливость, повышение температуры тела, замедлен-
ная бронхоскопическая динамика. В фазе миелофиб-

роза отмечается замедленная динамика всех клиниче-
ских проявлений ХОБЛ.

3. Коморбидность ХОБЛ и ИМФ взаимно отяго-
щает течение обоих заболеваний. Патологией бронхо-
легочной системы и диафрагмы при ИМФ в
значительной степени обусловлено тяжелое и затяжное
течение ХОБЛ. В то же время ХОБЛ утяжеляет течение
гематологических заболеваний вследствие уже суще-
ствующих структурных нарушений бронхолегочной
системы.

4. Затяжное течение ХОБЛ у больных гемобласто-
зами диктует необходимость более длительной, адек-
ватной противовоспалительной терапии. 
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