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ритм диагностики. Стандартизированная клас-
сификация ПГ, предложенная Международ-
ным обществом по удержанию мочи, на сего-
дняшний день получила наибольшее распро-
странение. К терапии несостоятельности тазо-
вого дна первой линии относятся поведенче-
ская терапия и консервативные методы кор-
рекции пролапса внутренних половых органов. 

В данном обзоре показана эффектив-
ность применение пессария при таких про-
блемах, как ПГ и недержание мочи. Пессарии 
активно используются в дооперационной те-
рапии пациенток со стрессовым недержанием 
мочи. Важным преимуществом применения 
урогинекологического пессария является его 
простота и доступность. 
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Изучение эпидемиологических данных необходимо для оценки заболеваемости и смертности, динамического наблю-

дения и определения факторов, влияющих на них. Клинические и эпидемиологические исследования дополняют друг друга 
и могут быть использованы в рамках онкогематологического регистра для организации и совершенствования гематологи-
ческой службы в регионе и страны в целом  
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Нестандартизованная регистрируемая заболеваемость хроническим миелолейкозом (ХМЛ) в Республике Башкортостан 
составляет 0,82 случая на 100 тыс. населения. Пациентам в первой и второй линий терапии организованы лечение и мони-
торинг. Для выработки современной концепции программного подхода в лечении ХМЛ на основании молекулярной и ци-
тогенетической диагностик, мониторинга заболевания, выявления ранних признаков резистентности, непереносимости или 
неуспешности терапии необходимо дальнейшее эпидемиологическое, клиническое, генетическое и патогенетическое изу-
чение данной проблемы.  

Ключевые слова: хронический миелолейкоз, заболеваемость, терапия, мониторинг, ингибиторы тирозинкиназы первой 
и второй линий терапии. 

 
N.R. Ryabchikova, G.Sh. Safuanova, A.B. Bakirov, V.I. Nikulicheva 
EPIDEMIOLOGY AND ORGANIZATION OF TREATMENT  

OF PATIENTS WITH CHRONIC MYELOID LEUKEMIA  
IN THE REPUBLIC OF BASHKORTOSTAN 

 
The study of epidemiological data is necessary to assess morbidity and mortality rates, dynamic observation and determination 

of factors, influencing them. Clinical and epidemiological studies complement each other and can be used in the framework of onco-
logical and hematological register in order to organize and optimize hematological service both in the region and in the country. 

Not-standardized recorded incidence of chronic myeloid leukemia (CML) in the Republic of Bashkortostan is 0.82 cases per 
100 thousand population. Patients in the 1 and 2 lines of therapy receive treatment and monitoring. To develop modern concept of 
programmatic approach in the treatment of CML, based on molecular and cytogenetic diagnosis, monitoring of disease, detecting 
early signs of resistance, intolerance or failure of therapy, there is a need for further epidemiological, clinical, genetic and pathoge-
netic study of this problem.  

Key words: chronic myeloid leukemia, incidence, therapy, monitoring, CTI 1, CTI 2 lines of therapy. 
 
Изучение эпидемиологических данных 

необходимо для оценки заболеваемости и 
смертности, динамического наблюдения и 
определения факторов, влияющих на них 
[5,7,9]. Клинические и эпидемиологические 
исследования дополняют друг друга и могут 
быть использованы в рамках онкогематологи-
ческого регистра для организации и совер-
шенствования гематологической службы в 
регионе и страны в целом [2,4].  

Хронический миелолейкоз (ХМЛ) – это 
миелопролиферативное заболевание, возни-
кающее в результате трансформации одной 
стволовой клетки, обусловленной реципрок-
ной транслокацией между длинными плечами 
9- и 22-й хромосом. При данной транслокации 
образуется характерная для ХМЛ филадель-
фийская хромосома (Рh), несущая химерный 
ген BCR-ABL[1,3,5] Продуктом экспрессии 
этого гена является аномальный белок с вы-
сокой тирозинкиназной активностью, играю-
щий решающую роль в патогенезе ХМЛ. 

Применение таких химиопрепаратов, 
как гидроксимочевина, миелосан, а с начала 
80-х годов препараты α-интерферона позволя-
ло лишь некоторое время контролировать за-
болевание и не приводило к элиминации Рh-
позитивного клона [1,8,14]. Ранее продолжи-
тельность жизни пациентов составляла 3 года – 
5 лет. С внедрением в практику терапии ХМЛ 
ингибиторов тирозинкиназы (ИТК) диагно-
стика, лечение, мониторинг и продолжитель-
ность жизни больных ХМЛ принципиально 
изменились. ИТК – это таргетные препараты, 
уничтожающие опухолевые клетки на моле-
кулярном уровне и позволяющие получить 
высокий процент клинико-гематологического, 
цитогенетического, молекулярного ответов на 
лечение [3, 6, 13]. Значительные успехи в те-

рапии ХМЛ в первом десятилетии XXI века, 
связаны с назначением оригинального препа-
рата Иманитиб мезилат (Гливек, «Новартис», 
Швейцария), действие которого основано на 
селективном ингибировании BCR-ABL-
зависимой тирозинкиназы. В настоящее время 
назначение этого препарата является «золо-
тым стандартом» в лечении больных ХМЛ с 
наибольшей доказанной его эффективностью 
у пациентов с хронической фазой заболевания 
[3,16]. На сегодняшний день с достаточно вы-
сокой эффективностью амбулаторно исполь-
зуются более 4 дженерических препаратов 
иматиниба, в том числе отечественный препа-
рат филохромин. 

Утвержденные Минздравом РФ стан-
дарты оказания помощи больным ХМЛ, орга-
низация современной терапии ХМЛ в соот-
ветствии с мировыми достижениями в рамках 
программы «7 нозологий» и решение на экс-
пертном совещании ведущих гематологов 
России о формировании единого регистра 
больных с данной патологией позволили по-
дойти к этой проблеме в нашей стране с но-
вых позиций [1,2,4]. Программа была направ-
лена на создание единого регистра больных 
ХМЛ, организацию цитогенетической и моле-
кулярной диагностики и мониторинга заболе-
вания, обеспечение необходимыми дорого-
стоящими лекарственными препаратами, ор-
ганизацию их учета, создание обучающих 
школ для больных.  

Цель исследования – анализ данных по 
эпидемиологии, организации терапии и мони-
торинга больных хроническим миелолейко-
зом в Республике Башкортостан. 

Материал и методы  
В настоящее время по данным Феде-

рального регистра в Республике Башкортостан 
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(РБ) зарегистрировано 333 больных ХМЛ, из 
них мужчин – 171 (51 %), женщин – 162 (49%), 
медиана возраста составила 54,6 года, в том 
числе детей до 18 лет – 5 (1,5%). В городе 
проживают 30% больных, 70% – в районах РБ. 
У 317 (95,2%) больных диагноз выставлен в 
хронической фазе заболевания, у 14 (4,2%) – в 
фазе акселерации, у 2 (0,6%) – в стадии бласт-
ного криза. Важны не только количество, но и 
качество ведения регистра, своевременное его 
обновление, динамическое наблюдение за 
больными, полный набор диагностических ис-
следований. Критерием включения больных 
была верификация диагноза на основании вы-
явления Рh-хромосомы и/или слитного гена 
BCR-ABL в молекулярно-генетической лабо-
ратории Областной клинической больницы г. 
Екатеринбурга, обслуживающей Уральский 
регион и Республику Башкортостан. В даль-
нейшем анализ проводили в лаборатории 
«Гентехнология» в г. Москве. Исследование и 
мониторинг проводятся с помощью полиме-
разной цепной реакции методом Рhish по ре-
комендации Европейской ассоциации гемато-
логов (European Leukemia Net). Все пациенты 
перед включением в регистр подписывали со-
ответствующее информированное согласие. В 
работе использовались методы описательной 
статистики и частотного анализа. Обработку, 
верификацию и анализ данных проводили с 
помощью статистического пакета SAS V.9,3. В 
расчетах использовали данные о численности 
населения Федеральной службы государствен-
ной статистики. 

Результаты и обсуждение  
Гематологи Республики Башкортостан 

активно включились в претворение в жизнь 
программы организации современной терапии 
больных ХМЛ под руководством ФГБУ «Гема-
тологический научный центр» (ГНЦ). В 2005 г. 
в базу данных было введено 95 больных, в 2006 
г. – 102, в 2007 г. – 115, в 2008 г. – 126, в 2009 г. 
– 140, в 2010 г. – 154 больных, а в 2015 г. – 239, 
в 2016 г. – уже 333 пациента. С ростом выжива-

емости увеличивается и популяция больных 
ХМЛ. Так, в 2011 г. во Всероссийском регистре 
больных ХМЛ насчитывалось 5655, а в 2016 г. – 
уже более 8000 человек [4,8]. 

Среди гемобластозов ХМЛ занимает 5-е 
место – это около 9% случаев. Заболевание 
встречается во всех возрастных группах, но 
преимущественно среди людей среднего, 
старшего и пожилого возраста. Заболевае-
мость ХМЛ, по данным мировой литературы, 
составляет от 1 до 1,5 на 100 000 населения, у 
детей от 1,0 до 0,5 на 100 000 детского насе-
ления [1, 10, 12]. Нестандартизованная реги-
стрируемая заболеваемость ХМЛ в РБ в 
2016 г. составила 0,82 случая на 100 тыс., то 
есть основная часть больных с этой нозологи-
ей. Зарегистрировано распределение больных 
по возрастам представлено на рисунке. Учи-
тывая данные зарубежных исследователей, 
указывающих на то, что заболеваемость ХМЛ 
с увеличением возраста до 80 лет логарифми-
чески возрастает, можно сделать вывод о том, 
что уровень диагностики заболевания в стар-
шей возрастной группе недостаточен [7,15].  

По данным 6-летнего наблюдения за 
больными в исследовании IRIS общая выжи-
ваемость при терапии Иматинибом составила 
88%, бессобытийная – 83%, полный гематоло-
гический ответ получен у 97%, большой цито-
генетический – у 89%, полный цитогенетиче-
ский – у 83% больных. У 93% пациентов с 
полным ЦГО не было прогрессирования ХМЛ 
до бластного криза и фазы акселерации. Ча-
стота событий к 5-6 году наблюдения соста-
вила 0,4%, частота прогрессирования в фазы 
акселерации и бластного криза – 0% [3]. По 
данным отечественных и международных ис-
следований, общая выживаемость пациентов, 
получающих лечение ИТК, к 8 годам состав-
ляет примерно 85%. Выживаемость больных с 
хронической фазой без прогрессирования в 
фазу акселерации и бластного криза – 92%. 
Частота прогрессирования при этой терапии 
не превышала 0,5% [8,11]. 

 

 
Рис. Распределение по возрасту пациентов с хроническим миелолейкозом  
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Для получения оптимальных результа-
тов эффективной и дорогостоящей молекуляр-
но-направленной терапии необходим комплекс 
диагностических и лечебных мероприятий, 
требующих как высокой квалификации врачей-
гематологов, так и ответственности самих па-
циентов, страдающих этим заболеванием. 

С этой целью ведущие научные сотруд-
ники федеральных гематологических центров 
проводили «круглые столы» в г. Москве, Санкт-
Петербурге, а также выезжали в регионы. Так, в 
течение последних лет профессор Э.Г. Ламаиа 
из Российского научно-исследовательского ин-
ститута гематологии и трансфузиологии (Санкт-
Петербург) и профессор А.Г. Туркина из ФГБУ 
ГНЦ (Москва) приезжали в нашу республику на 
конференции и «круглые столы» для обсужде-
ния вопросов диагностики, лечения, наблюде-
ния за больными ХМЛ в связи с появлением 
принципиально новых подходов к его лече-
нию. Профессора ФГБОУ ВО БГМУ Мин-
здрава России Г.Ш. Сафуанова, Б.А. Бакиров 
на республиканских, межрегиональных, рос-
сийских конференциях, съездах, ассоциациях 
терапевтов РБ, циклах усовершенствования 
врачей освещают всю новую информацию с 
целью раннего выявления, направления к гема-
тологу и наблюдения за больными ХМЛ. 
Окончательный диагноз устанавливается в ге-
матологическом отделении ГБУЗ РБ ГКБ № 13 
г. Уфы (зав. отделением С.Р. Лукманов) и 
ГБУЗ РКБ им. Г.Г. Куватова (зав. отделением 
Г.А. Гайсарова). После этого пациентам выда-
ются заключения на получение иматиниба для 
своевременного и непрерывного лечения. 

Стандарты терапии ХМЛ (2007) позво-
ляют назначать иматиниб как препарат первой 
линии терапии. Больные обеспечиваются доро-
гостоящим препаратом бесплатно адресно, со-
гласно регистру, по федеральной программе. 
На сегодняшний день основанием для получе-
ния иматиниба служит лишь диагноз Рh/BCR-
ABL-положительный ХМЛ. В 2009 г. в РБ 
иматиниб получали уже 86% больных, в РФ – 
только 56%, а по литературным данным в этот 
период в странах Европы препарат получали 
96% больных [13]. При регулярном приеме 
иматиниба пациенты становятся практически 
здоровыми людьми, работоспособными, с пол-
ноценным качеством жизни. В настоящее вре-
мя первую линию терапии получают 220 паци-
ентов РБ, общая выживаемость при терапии 
иматинибом составила 93%, бессобытийная – 
78%. У исследованных пациентов полный ге-
матологический ответ получен у 95%, большой 
и полный цитогенетические ответы (ЦГО) – у 
81% больных, частота прогрессирования в фа-

зу акселерации и бластного криза – 5%. Эти 
данные подтверждают достаточно высокую 
результативность препарата первой линии 
ИТК. До введения программы «7 нозологий» 
для бесплатного получения препарата необхо-
димо было наличие группы инвалидности, что 
затрудняло получение и соблюдение непре-
рывности лечения больными. На первых эта-
пах возникали трудности получения иматини-
ба по дополнительному лекарственному обес-
печению (ДЛО) на местах в связи с высокой 
стоимостью препарата и часто использовали 
дозы ниже терапевтических, что приводило к 
возникновению резистентности к лечению или 
развитию рецидива при прерванной терапии. 
Ограничивали назначение пожилым лицам. 
Затруднения при доставке образцов крови и 
костного мозга в межрегиональные цитогене-
тические и молекулярно-генетические лабора-
тории ухудшали диагностику и мониторинг 
больных. Имелись случаи неоправданного 
назначения иматиниба без молекулярно-
генетического подтверждения диагноза ХМЛ. 
Постепенно благодаря совместным усилиям 
МЗ РБ и ведущих специалистов эти и другие 
проблемы были решены.  

Препараты второй линии Нилотиниб 
(Тасигна) и Спрайсел (Дазатиниб) у ряда 
больных ХМЛ назначаются при резистентно-
сти и непереносимости иматиниба. На сего-
дняшний день в РБ 22 (7%) пациента получа-
ют препараты второй линии терапии ХМЛ за 
счет регионального бюджета. Получен пол-
ный гематологический ответ у 98%, у 73% – 
полный молекулярный ответ. Неудачи в лече-
нии в 9% случаев связаны с выявлением му-
таций, в 27% – с наличием коморбидности, в 
1,4% случаев – с недостаточной привержен-
ностью к лечению и развитием нежелатель-
ных явлений. Сотрудники гематологического 
отделения РКБ и терапевтические кафедры 
ИДПО БГМУ совместно с генетической лабо-
раторией УФАН РБ проводят исследования 
по изучению клинико-генетических ассоциа-
ций при ХМЛ в РБ и эффективности ингиби-
торов тирозинкиназы в лечении ХМЛ [9].  

Для пациентов республики проводятся 
«Школы больного ХМЛ» с приглашением ве-
дущих специалистов по этой проблеме, в ко-
торых обсуждаются особенности клиники, 
течения, регулирование доз, резистентности, 
проблемы связанные с получением препарата 
и др. В РБ создана и работает ассоциация 
больных ХМЛ. 

Выводы  
С ростом выживаемости увеличивается и 

популяция больных ХМЛ. Нестандартизован-
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ная регистрируемая заболеваемость ХМЛ в РБ 
составляет 0,82 случая на 100 тыс., то есть ос-
новная часть больных с этой нозологией заре-
гистрирована. В РБ за последние годы органи-
зованы лечение и мониторинг всех пациентов с 
подтвержденной филадельфийской хромосо-
мой ИТК в первой и второй линий терапии, а 
полученные результаты сопоставимы с данны-
ми отечественных и зарубежных авторов.  

Таким образом, для выработки совре-
менной концепции программного подхода в 
лечении ХМЛ на основании молекулярной и 
цитогенетической диагностики и мониторинга 
заболевания, выявления ранних признаков ре-
зистентности, непереносимости или неуспеш-
ности терапии необходимо дальнейшее эпиде-
миологическое, клиническое, генетическое и 
патогенетическое изучение данной проблемы.  
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Урофлоуметрия является простым, неинвазивным методом, который позволяет оценить процесс опорожнения мочево-

го пузыря. На результаты урофлоуметрии влияют сократительная способность детрузора, внутрибрюшное давление, сте-
пень открытия шейки и замыкательного аппарата мочевого пузыря, наличие препятствий к оттоку мочи в области шейки и 
в уретре. Ультразвуковое исследование дает изображение уретры на всем протяжении, позволяет оценить уретровезикаль-
ный угол и определить состояние парауретральных структур. Из 151 проанкетированной нами женщины после родов ос-
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