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Реферат 
Актуальность. Пароксизмальная ночная гемоглобинурия (ПНГ) – это редкое приобретенное 
клональное неопухолевое заболевание кроветворной ткани, характеризующееся комплемент-
опосредованным гемолизом, дисфункцией костного мозга и повышенным риском 
тромботических и органных осложнений. Заболевание ассоциируется с неуклонными темпами 
прогрессирования, ухудшающими продолжительность и качество жизни пациентов.   Несмотря 
на высокую эффективность антикомплементарного лечения, у значительной части больных 
имеет место субоптимальный ответ на патогенетическую терапию. Трудности, с которыми 
сталкиваются больные в повседневной жизни, качество их жизни, бремя болезни и 
ограничения в профессиональной деятельности практически не освещены в литературе.  
Цель. Изучить медико-социальный профиль и показатели качества жизни больных 
пароксизмальной ночной гемоглобинурией, имеющих субоптимальный ответ на 
патогенетическую терапию, а также оценить клиническую информативность и практическую 
значимость опросника FACIT-Fatigue для анализа общей эффективности лечения. 
Материалы и методы. В рамках многоцентрового наблюдательного клинического 
исследования больные ПНГ с субоптимальным ответом на патогенетическую терапию 
однократно заполняли опросники EQ-5D и FACIT-Fatigue, а также опросный лист с вопросами 
об основных симптомах ПНГ, о заболевании, лечении и профессиональной деятельности. Для 
анализа данных использовали методы описательной статистики, а также критерий Манна-
Уитни, критерий χ2 и корреляционный анализ.  
Результаты. В исследование включены данные 45 больных ПНГ из 12 медицинских центров 
РФ (классическая ПНГ – 64,4%). Медиана возраста 41 год, женщин 62%. Средняя 
продолжительность субоптимального ответа на терапию составила 3,2 года. Большинство 
пациентов имели проблемы с подвижностью (55,6%), тревогу/депрессию (62,2%) и трудности 
в повседневной деятельности (68,9%). У подавляющего числа болезнь умеренно или 
значительно влияла на повседневную деятельность и социальную/семейную жизнь. У 61% 
работающих пациентов основное заболевание умеренно или значительно ограничивало их 
профессиональную деятельность. Большинство пациентов испытывали усталость (96%), 
головные боли (86%), одышку (83%), трудности с концентрацией внимания и нарушения сна 
(82%), учащенное сердцебиение (77%), желтушность кожных покровов (76%), боли в спине 
(71%). Выраженная усталость (<40 баллов по FACIT-Fatigue) констатирована у 70% пациентов. 
Установлена статистически значимая корреляция между уровнем усталости по FACIT-Fatigue и 
качеством жизни по EQ-5D VAS, а также взаимосвязь с выраженностью одышки, тахикардией, 
потерей концентрации внимания. 
Заключение. В рамках настоящего клинического исследования показано, что качество жизни 
больных ПНГ с субоптимальным ответом на патогенетическую терапию в целом значительно 
снижены. Продемонстрирована информативность применения опросника FACIT-Fatigue для 
оценки утомляемости и ее влияния на повседневную жизнь. В результате исследования четко 
обозначились нерешенные проблемы у пациентов с ПНГ, имеющих субоптимальный ответ на 
патогенетическую терапию. Это может способствовать большей пациент-ориентированности 
при оказании медицинской помощи данной сложной категории гематологических больных. 
Ключевые слова: пароксизмальная ночная гемоглобинурия, субоптимальный ответ, медико-
социальный профиль, качество жизни. 
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Abstract 
Aim. To study sociomedical profile and quality of life in patients with paroxysmal nocturnal 
hemoglobinuria (PNH) with a suboptimal response to C5i therapy as well as to test usefulness of 
FACIT-Fatigue to evaluate fatigue and its impact on everyday life in this patients’ population.  
Materials and methods. PNH patients with suboptimal response to current C5i treatment 
participated in multicenter cross-sectional study. All the patients filled out EQ-5D and FACIT-
Fatigue as well as checklist with questions about common PNH symptoms, demographics, 
disease, treatment and work status. Methods of descriptive statistics, Mann-Whitney test, χ2 
criterion and Spearman correlations were used for analysis.  
Results. In total, 45 patients with PNH from 12 medical centers of RF were included in the 
analysis (classic PNH – 64.4%). Median age was 41 years, 62% – female. The mean duration of 
suboptimal response was 3.2 years. The majority of patients reported problems in mobility 
(55.6%), anxiety/depression (62.2%), and usual activities (68.9%). The majority of patients 
reported that PNH affected moderately or significantly their everyday activities and social/family 
life. Overall, 61% of employed patients mentioned that PNH moderately or significantly affected 



their productivity at work. The majority of patients experienced fatigue (96%), headaches (86%), 
shortness of breath (83%), difficulty focusing, sleeping difficulties (82%), rapid heart (77%), 
yellowing of the skin (76%), back pain (71%). Fatigue was <40 scores by FACIT-Fatigue in 70% 
patients. Statistically significant relationships were found between FACIT-Fatigue score and EQ-5D 
VAS as well as severity of dyspnea, rapid heart, loss of concentration. 
Conclusions. Sociomedical profile and quality of life impairment in PNH patients with suboptimal 
response to C5i have been demonstrated. FACIT-Fatigue is an informative questionnaire to assess 
fatigue and its impact on everyday life in this patients’ population. 
 Key words: paroxysmal nocturnal hemoglobinuria, suboptimal response, quality of life, symptoms, 
sociomedical profile. 
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Введение 

Пароксизмальная ночная гемоглобинурия (ПНГ) – это редкое приобретенное 
клональное неопухолевое заболевание кроветворной ткани, характеризующееся комплемент-
опосредованным гемолизом, дисфункцией костного мозга и повышенным риском 
тромботических и органных осложнений [1, 2, 3]. ПНГ относится к хроническим заболеваниям 
с неуклонными темпами прогрессирования, снижающими продолжительность жизни больных 
[4, 5].   

Другой важный аспект болезни связан с широким спектром проблем, с которыми 
сталкивается пациент в повседневной жизни. Заболевание существенно снижает качество 
жизни в связи с наличием разнообразных симптомов, связанных с гемолитической анемией, 
тромботическими осложнениями, гладкомышечной дистонией и другими проявлениями ПНГ 
[6-8]. Улучшение качества жизни пациента – одна из важных целей лечения и ориентир ее 
эффективности. В этой связи оценка исходов, сообщаемых пациентами (в англоязычной 
литературе patient-reported outcomes), является важной характеристикой успешности лечения 
в целом. 

В последние десятилетия удалось достичь впечатляющих успехов в терапии ПНГ, 
которое долгое время оставалось симптоматическим [9-12]. Внедрение в клиническую 
практику ингибитора С5-компонента комплемента, экулизумаба, а позднее и его 
инновационного аналога, равулизумаба, радикально улучшило прогноз заболевания [13-16]. 
По данным ряда проспективных исследований терапия ингибиторами С5-компонента 
комплемента приводит к регрессу симптомов ПНГ и улучшению качества жизни больных [17-
20].   

Однако, несмотря на высокую эффективность антикомплементарного лечения, у 
значительной части пациентов имеет место субоптимальный ответ на патогенетическую 
терапию [1, 21, 22]. Трудности, с которыми больные сталкиваются в повседневной жизни, 
качество их жизни, бремя болезни и ограничения в профессиональной деятельности 
практически не изучены. Следует отметить, что ввиду крайне низкой распространенности 
заболевания также мало изучен медико-социальный профиль больных ПНГ, а в случае 
субоптимального ответа на патогенетическую терапию, эта информация вовсе отсутствует. 
Отдельного внимания заслуживает задача выбора опросника для применения в клинической 
практике с целью быстрой и надежной оценки состояния пациента c ПНГ, получающего 
антикомплементанную терапию, особенно при субоптимальном ответе на проводимом 
лечении. Для оценки качества жизни больных ПНГ применяют как общие, так и специальные 
опросники [6, 23]. Специального опросника качества жизни, валидированного и 
апробированного для отечественной популяции пациентов ПНГ, нет. Опросник FACIT-Fatigue 
применяется для оценки эффективности лечения у пациентов с ПНГ, в том числе и в нашей 
стране, однако его информативность и практическая ценность, особенно у пациентов с 
субоптимальным ответом на терапию, остаются не изученными [24].  
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Цель исследования – изучить медико-социальный профиль и показатели качества 
жизни пациентов, имеющих субоптимальный ответ на патогенетическую терапию, а также 
оценить клиническую информативность и практическую значимость опросника FACIT-Fatigue 
для анализа общей эффективности лечения ПНГ. 

 
Материалы и методы 

Анализ данных проведен в рамках многоцентрового одномоментного исследования 
«Особенности качества жизни и бремя болезни у больных пароксизмальной ночной 
гемоглобинурией с субоптимальным ответом на патогенетическую терапию – ПНГ-КЖ-24», 
которое реализовано в 12 медицинских организациях 10 регионов РФ в период с апреля по 
июль 2024 года. В исследование включали взрослых пациентов с подтвержденной ПНГ, 
получавших патогенетическую терапию, у которых согласно Национальным клиническим 
рекомендациям [1] констатирован субоптимальный ответ на лечение. 

Все больные перед началом исследования подписывали информированное согласие. 
Пациенты, включенные в исследование, заполняли следующие формы на бумажных 
носителях: общий опросник качества жизни EQ-5D, специальный опросник для оценки 
утомляемости FACIT-Fatigue, специальный опросный лист «Бремя болезни», содержащий 
социально-демографическую информацию, а также вопросы о заболевании, лечении, об 
испытываемых пациентами симптомах и их влиянии на разные аспекты жизни. Заполнение 
форм проходило в рамках планового визита к врачу или во время госпитализации. Врачи-
гематологи на основании медицинской документации оформляли карту пациента, 
содержащую информацию о заболевании и лечении, а также включающую вопросы 
относительно проблем, с которыми сталкивается пациент в повседневной жизни.   

EQ-5D – общий опросник оценки качества жизни, который применяется у пациентов с 
гематологическими заболеваниями, в том числе при ПНГ [25]. Опросник состоит из двух 
частей. Первая часть – это пять компонентов, характеризующих такие аспекты жизни, как 
подвижность (двигательная активность), уход за собой, повседневная активность, 
боль/дискомфорт и тревога/депрессия. Каждый компонент разделен на три уровня в 
зависимости от степени выраженности проблемы: ее отсутствие, умеренно выраженная и 
сильно выраженная проблема. Вторая часть опросника – визуально-аналоговая шкала, так 
называемый «термометр здоровья». Это вертикальная градуированная линейка, на которой 0 
означает самое плохое, а 100 – самое хорошее состояние здоровья. Эта часть опросника 
представляет собой количественную оценку общего статуса здоровья. Опросник EQ-5D 
широко применяется для оценки качества жизни у пациентов с различными хроническими, в 
том числе и гематологическими заболеваниями [26]. Специальный опросник FACIT-Fatigue 
является модулем к опроснику FACT-G и используется как самостоятельный инструмент 
определения уровня утомляемости пациентов и проблем, связанных с анемией, в том числе 
при ПНГ [27-29]. Он включает 13 вопросов, ответы на которые представлены в виде шкал 
Ликерта (0-5 баллов). После проведения шкалирования опросника FACIT-Fatigue результат 
выражают в баллах от 0 до 52, причем чем выше балл, тем меньше утомляемость и лучше 
качество жизни. Для ПНГ установлены клинически значимые изменения суммарного балла 
FACIT-Fatigue, равные 5 баллам [29]. Распределение пациентов по уровню утомляемости 
анализировали согласно квартилям суммарного балла опросника: сильная утомляемость – 0-
13 баллов (1-ый квартиль Q1), значительная – 14-26 баллов (2-ой квартиль Q2), умеренная – 
27-39 баллов (3-ий квартиль Q3) и незначительная утомляемость или ее отсутствие – 40-52 
балла (4-ый квартиль Q4). Значительную и сильную утомляемость рассматривали как 
существенную. 

Непрерывные данные в зависимости от характера их распределения представляли в 
виде средних значений (стандартных отклонений; диапазонов), медиан, нижних и верхних 
квартилей (Q1; Q3). Для категориальных переменных указывали частоту встречаемости 
признака (n) и проценты (%). Сравнение количественных показателей в двух несвязанных 
группах с учетом характера распределения данных проводили с использованием U-критерия 
Манна – Уитни. Сравнение долей в группах проводили с помощью критерия χ2. Для анализа 
связи между непрерывными переменными применяли корреляционный анализ с 
вычислением коэффициента Спирмена. Пороговый уровень значимости при проверке 



статистических гипотез составлял p=0,05. Анализ данных выполняли с использованием 
статистического пакета IBM SPSS Statistics 23.0 и STATISTICA 10.0. 

 
Результаты 

Медико-социальный профиль больных ПНГ с субоптимальным ответом на 
патогенетическую терапию 

В исследование включены 50 пациентов с ПНГ из 15 регионов РФ (Москва, Санкт-
Петербург, республика Башкортостан, Владимирская область, Иркутская область, республика 
Калмыкия, Кировская область, Ленинградская область, Московская область, Новосибирская 
область, Пермский край, Ростовская область, Рязанская область, Тульская область, 
Челябинская область). Окончательный анализ выполнен в группе из 45 пациентов, так как у 5 
пациентов не были соблюдены все критерии субоптимального ответа на терапию [1, 20]. В 
таблице 1 представлена общая характеристика больных ПНГ с субоптимальным ответом на 
патогенетическую терапию. В исследуемой группе преобладали женщины (62,2%), 
соотношение мужчин и женщин – 1:1,7 (17 против 28). Медиана возраста составила 41 год. 
Во всех возрастных группах превалировали женщины: 58,3% в возрастной группе до 40 лет, 
63,6% в группе 40–60 лет и 63,6% у пациентов старше 60 лет.  

 
Таблица 1. Общая характеристика выборки 
 
 



Параметры   Значения 

Пол, n (%) 

Мужчины 

Женщины 

 

17 (37,8) 

28 (62,2) 

Возраст, лет 

Медиана (Q1; Q3)  

Возраст на момент дебюта заболевания, 
лет 

медиана (Q1; Q3)  

Распределение по возрасту, n (%) 

<40 лет 

40–60 лет 

>60 лет 

 

41 (34; 59) 

 

32 (27; 54) 

 

24 (53,3) 

11 (24,4) 

10 (22,2) 

Образование, n (%) 

Высшее и неполное высшее 

Среднее специальное 

Среднее 

 

26 (57,8) 

12 (26,7) 

7 (15,6) 

Семейное положение, n (%) 

Состоят в браке 

Не состоят в браке  

Разведены  

Вдовствуют 

 

18 (40,0) 

15 (33,3) 

4 (8,9) 

8 (17,8) 

Трудовая занятость, n (%) 

Работают полный рабочий день  

Являются учащимися 

Работают неполный рабочий день 

 

16 (35,6) 

1 (2,2) 

6 (13,3) 



Находятся на пенсии 22 (48,9) 

Распределение по месту проживания, n (%) 

Город 

Село 

 

41 (91,0) 

4 (9,0) 

Инвалидность, n (%) 

1-й группы 

2-й группы 

3-й группы 

 

3 (8,3) 

22 (61,1) 

11 (30,6) 

Сопутствующие заболевания, n (%) 

Отсутствуют 

Имеются 

 

17 (38,6) 

27 (61,4) 

 
Больше половины пациентов (57,8%) имели высшее образование. У подавляющего 

большинства (80%) подтверждена инвалидность, у 61,4% пациентов – сопутствующая 
патология. Из общего числа пациентов почти половина не работали (на пенсии или учащиеся), 
а среди работающих большинство (72,7%) работали полный рабочий день.  Меньше половины 
пациентов (40%) состояли в браке. В подавляющем большинстве случаев пациенты 
проживали в городских условиях (91%). 

Диагноз классической ПНГ установлен у 64,4% пациентов, у остальных – ПНГ в исходе 
апластической анемии или ПНГ, ассоциированная с МДС. Медиана возраста на момент 
дебюта заболевания составила 32 года. Медиана длительности ПНГ была 68 (33; 120) 
месяцев, причем у 53,3% пациентов длительность заболевания превышала 5 лет, практически 
у трети пациентов (27%) – 10 и более лет. В основном в качестве патогенетической терапии 
пациенты получали экулизумаб (88,9%), остальные – равулизумаб. Средняя длительность 
субоптимального ответа на патогенетическую терапию равнялась 3,2 года (стандартное 
отклонение 2,3), диапазон от 2 мес до 10 лет.  

Средний уровень гемоглобина по данным последнего обследования составил 86,8 г/л 
(стандартное отклонение 12); ретикулоциты – 97,4 х109/л (стандартное отклонение 116,5). 
Трансфузии донорских эритроцитов за последние 12 месяцев требовались 67% пациентов.  
Также за последние 12 месяцев у 29% пациентов документированы случаи прорывного 
гемолиза (фармакокинетический прорывной гемолиз – у 5, фармакодинамический 
прорывной гемолиз – у 8), у 64,4% имелась цитопения, у 42% – инфекционные осложнения, у 
37,8% – проявления нефропатии, у 9% – тромбозы и у 9% пациентов– легочная гипертензия. 

Дополнительно, по данным опросного листа «Бремя болезни», был проведен анализ 
обращений к врачу, контроль числа госпитализаций за последние 12 месяцев и оценка 
необходимости в той или иной поддержке пациента. В среднем оказалось, что в связи с ПНГ за 
прошедший год пациенты обращались к врачу 14 раз (10,6), 40,5% имели более 12 
обращений к специалистам по поводу основного заболевания. Большинству пациентов (70%) 
в течение года требовалась госпитализация, медиана 3 (1-6). У 22 пациентов (67% от числа 
госпитализированных) они были связаны с осложнениями ПНГ (гемолиз, анемии, инфекция) 
или с проведением гемотрансфузий. Из общего числа пациентов ПНГ почти половина (47%) 
отметили, что нуждаются в поддержке родственников (44%), служб социальной защиты (15%), 
коллег по работе (1 пациент). 



 
Особенности качества жизни и спектр симптомов у больных ПНГ с субоптимальным ответом 
на патогенетическую терапию 

В таблице 2 представлено распределение пациентов согласно уровням проблем по 
доменам опросника EQ-5D. 

 
Таблица 2. Распределение пациентов согласно уровням проблем по доменам EQ-5D 

Уровень 
нарушений 

Подвижность  Уход за 
собой   

Повседневная 
активность  

Боль/ 
дискомфор
т   

Тревога/ 
депрессия  

n % n % n % n % n % 

Нет 
нарушений 20 44,4 39 86,7 14 31,1 18 40 17 37,8 
Умеренные 
нарушения 

25 55,6 6 13,3 28 62,2 27 60 27 60 
Выраженные 
нарушения 0 0 0 0 3 6,7 0 0 1 2,2 
Наличие  
нарушений 25 55,6 6 13,3 31 68,9 27 60,0 28 62,2 
 aОт числа пациентов, ответивших на вопросы домена  

 
Более половины пациентов испытывали проблемы в повседневной активности (68,9%) 

и подвижности (55,6%). У 62,2% больных отмечалась тревога/депрессия, у 60% – боль или 
дискомфорт.  

Согласно показателю EQ-5D VAS, средний показатель состояния здоровья составил 
63,2 балла (стандартное отклонение 19,9). Показатель состояния здоровья у пациентов с ПНГ 
при субоптимальном ответе на терапию существенно ниже отечественных популяционных 
показателей состояния здоровья (средний популяционный показатель состояния здоровья EQ-
5D VAS – 72,4).   

Большинство пациентов отметили, что заболевание умеренно или сильно влияло на их 
повседневную активность (84,4%) и социальную/семейную жизнь (73,3%). Все пациенты 
испытывали хотя бы один симптом из перечня 13 анализируемых симптомов. Большинство 
указали, что имеют утомляемость (97,8%), слабость (95,6%), головную боль (88,6%), снижение 
концентрации внимания и нарушения сна (84,4%), одышку (85,7%), тахикардию (81,5%), 
желтушность кожи (77,8%), боль в спине (70,5%).  Кроме того, 57,8% пациентов сообщили о 
темном цвете мочи и 53,3% о болях в животе. В среднем пациенты отметили наличие у себя 9 
из 13 симптомов. Сроки развития симптомов заболевания у большинства больных 
варьировали: у 70% они появились более года назад, у остальных – от 6 до 12 месяцев. На 
рисунке 1 дано распределение пациентов с ПНГ согласно выраженности симптомов. У 
превалирующей части пациентов отмечены следующие симптомы выраженностью 4 и более 
баллов (значительно выраженные симптомы): утомляемость и слабость (75,6%), тахикардия 
(48,8%), желтушность кожи (45,8%), одышка (45,2%), головная боль (43,1%), нарушения сна 
(40%). 

 



 
Рисунок 1. Распределение пациентов с ПНГ согласно выраженности симптомов 

 
Большинство пациентов с ПНГ отметили, что симптомы заболевания умеренно (46,7%), 

сильно (24,4%) или очень сильно (6,7%) влияли на качество их жизни (рисунок 2).  

 
Рисунок 2. Степень влияния симптомов заболевания на качество жизни пациентов с ПНГ 
   

Большинство пациентов (78%) связывали испытываемые симптомы с основным 
заболеванием. Они отмечали, что ставят врача в известность о своих жалобах и выполняют 
его рекомендации. В то же время, 75,6% больных указали, что «стараются справиться с 
симптомами самостоятельно», 20% – «ничего не предпринимают с симптомами», 5,6% 
«стараются терпеть симптомы». 

Анализ влияния заболевания на профессиональную деятельность выполнен в группе 
работающих пациентов (n=22). У большинства из них (60,9%) заболевание умеренно или 
сильно влияло на выполнение профессиональных обязанностей. У 50% больных за последнюю 
неделю в связи с ПНГ в среднем было потеряно 11,1% рабочего времени (от 5 до 50%), у 73% 
больных за последнюю неделю в связи с различными симптомами заболевания в среднем на 
22,5% ухудшилось качество выполняемой работы. В среднем за последние 12 месяцев 
пациенты оформляли лист временной нетрудоспособности чаще 3 раз, на момент проведения 
опроса у 2 он еще продолжался.  

 
Информативность применения опросника FACIT-Fatigue для оценки утомляемости и ее 

влияния на повседневную жизнь у больных ПНГ с субоптимальным ответом на 
патогенетическую терапию 

Характеристика утомляемости у больных ПНГ дана на основании суммарного балла и 
отдельных вопросов опросника FACIT-Fatigue. Средний суммарный балл по опроснику FACIT-
Fatigue в выборке составил 32,9 балла (стандартное отклонение 10,6). По имеющимся 
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данным средний суммарный балл утомляемости в общей популяции по указанному опроснику 
– 43,5 балла (8,3) [30]. Уровень утомляемости у пациентов с ПНГ при субоптимальном ответе 
на терапию более чем на 10 баллов ниже, а следовательно, утомляемость выше, чем в общей 
популяции. Из общего числа пациентов только у трети была незначительная утомляемость, у 
остальных – сильная (2,2%), значительная (28,9%) или умеренная (37,8%) (рисунок 3).  

 
Рисунок 3. Распределение пациентов согласно уровням утомляемости по суммарному баллу 
опросника FACIT-Fatigue 
  
На рисунке 4 представлено распределение пациентов согласно их ответам на вопросы 
опросника FACIT-Fatigue. При ответе на большинство вопросов существенная доля пациентов 
указали, что утомляемость умеренно, сильно или очень сильно влияла на разные аспекты их 
жизни. Так, 22,2% пациентов отметили, что очень сильно нуждались в дневном сне, 13,6% 
подчеркнули, что из-за усталости им было очень трудно чем-либо заниматься, а 8,9% 
испытывали очень сильные проблемы с приемом пищи из-за утомляемости.     

 
Рисунок 4. Распределение пациентов с ПНГ согласно их ответам на вопросы опросника 

FACIT-Fatigue 
 
Для изучения информативности применения опросника FACIT-Fatigue в данной популяции 

пациентов проведен анализ состояния здоровья по EQ-5D VAS и частоты выраженности 
симптомов заболевания при разном уровне утомляемости (рис. 5 и 6). Показатель состояния 
здоровья у пациентов с незначительной утомляемостью выше, чем в других группах и близок к 
популяционным. Суммарный балл состояния здоровья по EQ-5D VAS в группе пациентов с 
незначительной утомляемостью – 72,9 (12,5) против 68,2 (17,8) при умеренной утомляемости 
и 47,6 (20,1) при существенной утомляемости (p=0,001). Чем выше уровень утомляемости, 
тем больше пациентов с симптомами интенсивностью 4 и более баллов. Доля пациентов, у 
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Я чувствую слабость во всём теле

Из-за усталости мне трудно приняться за что-либо

Меня расстраивает то, что из-за усталости я не могу …

Из-за усталости я вынужден(-а) меньше общаться с людьми

Мне нужна помощь в обычных делах

Я нуждаюсь в дневном сне

Из-за усталости я не ем

Совсем нет Немного Умеренно Сильно Очень сильно



которых были выраженные одышка (47,4% против 10,5%, p=0,024), снижение концентрации 
внимания (50% против 5,6%, p=0,006) и тахикардия (52,4% против 14,3%, p=0,009) в 
несколько раз больше в группе пациентов, имеющих существенную утомляемость в 
сравнении с незначительной утомляемостью. 
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Рисунок 5. Средние показатели состояния здоровья по EQ-5D VAS в группах больных 

ПНГ с разным уровнем утомляемости по FACIT-Fatigue 
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Рисунок 6. Частота выраженных симптомов в группах пациентов с ПНГ с разным уровнем 
утомляемости по FACIT-Fatigue 
  

На рисунке 7 представлено распределение пациентов согласно влиянию симптомов 
заболевания на повседневную активность (а), семейную/социальную жизнь (б) и 
профессиональную деятельность (в) в группах пациентов с разным уровнем утомляемости.  
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Рисунок 7. Распределение пациентов с ПНГ по степени влияния заболевания на 
повседневную активность (а), семейную/социальную жизнь (б) и профессиональную 
деятельность (в) в группах с разным уровнем утомляемости по FACIT-Fatigue  

 
Установлено, что в группе пациентов, имеющих существенную утомляемость, 85,7% 

отметили сильное влияние заболевания на повседневную активность, 50% – на 
семейную/социальную жизнь, 75% – на профессиональную деятельность. Чем выше 
утомляемость, тем больше доля пациентов, у которых заболевание сильно влияло на 
повседневную активность (p<0,001), профессиональную деятельность (p=0,013) и 
социальную/семейную жизнь (p=0,029). При незначительной утомляемости доля пациентов, у 
которых заболевание сильно влияло на повседневную активность (14,3% против 85,7%, 
p=0,002), семейную/социальную жизнь (7,1% против 50%, p=0,039) и профессиональную 
деятельность (0% против 75%, p=0,014) в несколько раз меньше, чем в группе пациентов с 
существенной утомляемостью. 

При анализе взаимосвязи суммарного балла FACIT-Fatigue с показателями качества 
жизни и интенсивностью симптомов установлена значимая корреляция с показателем 
состояния здоровья EQ-5D VAS (r=0,579, 95%ДИ= 0,358-0,738; p<0,001) и выраженностью 
следующих симптомов: одышки (r= -0,516, 95%ДИ= -0,699 ‒ -0,268; p<0,001), головной боли 
(r= -0,339, 95%ДИ= 0,566 ‒ -0,0634; p<0,001), снижения концентрации внимания (r= -0,535, 
95%ДИ= -0,691 ‒ -0,271; p<0,001), нарушения сна (r= -0,324, 95%ДИ= -0,552 ‒ -0,049; 
p<0,001), тахикардии (r= -0,583, 95%ДИ= -0,744 ‒ -0,358; p<0,001) и затруднения глотания 
(r= -0,295, 95%ДИ= -0,532 ‒ -0,015; p<0,001).  

Дополнительно выявлена статистически значимая корреляция между суммарным 
баллом FACIT-Fatigue и уровнем гемоглобина (по данным последнего обследования) – r=0,396 
(95%ДИ= 0,123–0,614; p=0,006).  
 

Обсуждение 
       Одним из важных и современных направлений исследований в области различных 

заболеваний кроветворной ткани следует признать изучение качества жизни больных и поиск 
путей его улучшения. Согласно опубликованным данным, пациенты с ПНГ имеют 
разнообразные нарушения качества жизни, связанные с серьезным бременем болезни [7, 8, 
31]. По данным ряда клинических исследований, современная патогенетическая терапия 
приводит к существенному улучшению качества жизни пациентов с ПНГ [6, 32, 33]. Однако 
результаты недавно опубликованного исследования, проведенного в США в формате опроса, 
свидетельствуют о том, что у пациентов, несмотря на патогенетическую терапию, сохраняются 
симптомы заболевания, имеются нарушения качества жизни и ограничения общего 
функционирования [34]. Авторы этой работы делают выводы о важности изучения исходов, 
сообщаемых пациентами, в условиях реальной клинической практики и необходимости их 
мониторинга в разные сроки лечения. Еще один важный аспект, связанный с лечением 
ингибиторами компонента комплемента С5, состоит в том, что почти треть пациентов с ПНГ, 
несмотря на высокую эффективность данной терапии в контроле внутрисосудистого гемолиза, 
не достигают оптимального ответа на лечение по уровню гемоглобина [2, 22]. Следует 
подчеркнуть, что трудности, с которыми сталкиваются в повседневной жизни больные ПНГ при 
субоптимальном ответе на лечение, практически не изучены. В доступной литературе нами не 
найдены работы, в которых проведен анализ исходов, сообщаемых пациентами с 
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субоптимальным ответом на патогенетическую терапию, также отсутствует информация об их 
медико-социальном профиле.   

В рамках настоящего исследования впервые изучены медико-социальные 
характеристики отечественной популяции больных ПНГ, имеющих субоптимальный ответ на 
патогенетическую терапию, и определены особенности их качества жизни. Важное 
преимущество данной научной работы состоит в комплексной оценке исходов, сообщаемых 
пациентами, с использованием как стандартизированных опросников, так и специально 
разработанного для исследования опросного листа пациента «Бремя болезни». Применение 
общего опросника качества жизни EQ-5D позволило определить проблемы, связанные с 
качеством жизни пациентов, и сравнить их состояние здоровье с показателями в общей 
популяции. Установлено, что более половины пациентов с ПНГ испытывали проблемы в 
подвижности (56%), повседневной активности (69%), имели боль/дискомфорт (60%) и 
тревогу/депрессию (62%). Показатель состояния здоровья на основании самооценки у 
пациентов с ПНГ, имеющих субоптимальный ответ на терапию, существенно ниже 
отечественных популяционных показателей состояния здоровья по опроснику EQ-5D.  

Другой использованный в данном исследовании стандартизированный опросник FACIT-
Fatigue позволил охарактеризовать уровень утомляемости и связанные с ней нарушения у 
пациентов с ПНГ, имеющих субоптимальный ответ на терапию. Установлено, что средний 
уровень утомляемости по суммарному баллу опросника FACIT-Fatigue у пациентов с ПНГ 
существенно выше этого показателя в общей популяции. Из всего числа пациентов сильную 
или значительную утомляемость испытывали 31%, еще 38% – умеренную утомляемость. У 
существенной доли больных утомляемость умеренно, сильно или очень сильно влияла на 
разные аспекты их жизнедеятельности.  

Еще одним важным аспектом настоящего исследования представляется включение в 
опросный лист пациента перечня актуальных симптомов заболевания, который позволил нам 
охарактеризовать их частоту и выраженность при субоптимальном ответе на терапию. Было 
показано, что все пациенты испытывали хотя бы один симптом из перечня оцениваемых и в 
среднем пациенты отметили наличие у себя 9 из 13 анализируемых симптомов. У 
большинства больных документировались утомляемость, слабость, головная боль, снижение 
концентрации внимания, нарушения сна, одышка, тахикардия, желтушность кожи, боль в 
спине, боли в животе. 

Наконец, в рамках исследования был выполнен анализ влияния заболевания на 
профессиональную деятельность пациентов. Известно, что значительная доля пациентов с ПНГ 
– лица трудоспособного возраста [1, 3]. В нашей выборке также большинство пациентов 
трудоспособного возраста, однако среди них только половина продолжала свою трудовую 
деятельность. При этом большинство пациентов (61%) отметили, что заболевание умеренно 
или сильно влияло на выполнение профессиональных обязанностей. Согласно полученным 
данным, за последнюю неделю в связи с основным заболеванием 50% больных указали, в 
среднем, потерю 11% рабочего времени, 73% – ухудшение качества рабочего времени, в 
среднем, на 22,5%.  Полученные результаты сопоставимы с имеющимися опубликованным 
данными [35]. 

Особо отметим, что анализ медико-социальных особенностей выполнен на основании 
опросного листа, заполняемого пациентом, и карты пациента, которая заполнялась врачом-
гематологом. Этот дизайн имеет преимущество по сравнению с проведенными зарубежными 
опросами [34], поскольку позволил анализировать клиническую информацию на основании 
данных, полученных от специалистов. Большинство включенных в исследование пациентов 
(64%) имели диагноз классической ПНГ, остальные – ПНГ в исходе апластической анемии или 
ассоциированной с МДС.  

Отдельного внимания заслуживают данные об информативности применения опросника 
FACIT-Fatigue для характеристики уровня утомляемости и связанных с ней проблем в 
повседневной жизни у больных ПНГ, имеющих субоптимальный ответ на лечение. Следует 
сказать, что утомляемость является наиболее частым симптомом у пациентов с ПНГ [30, 31, 
36]. Особенностью данного исследования явилось то, что его дизайн позволил не только 
полноценно охарактеризовать утомляемость, но и изучить ассоциацию утомляемости с 
разными аспектами качества жизни и другими симптомами, которые испытывали пациенты. 
Таким образом, опросник FACIT-Fatigue может рассматриваться как дополнительный 



скрининговый инструмент для выявления проблем у пациентов с ПНГ, имеющих 
субоптимальный ответ на лечение, с целью своевременной коррекции тактики их ведения. 

Следует отметить несколько ограничений данного исследования. Во-первых, это его 
поперечный дизайн, который не предусматривает анализ исходов, сообщаемых пациентами, 
в динамике. Во-вторых, это ограниченный объем клинический показателей, не позволяющий 
охарактеризовать причины субоптимального ответа и связанные с этим нарушения качества 
жизни пациентов. Еще одно ограничение исследования – относительно небольшой объем 
выборки, который затрудняет проведение некоторых видов субанализа. Эти аспекты должны 
быть учтены в дальнейших исследованиях по изучению нерешенных проблем у пациентов с 
ПНГ, имеющих субоптимальный ответ на патогенетическую терапию 

  Полученные в рамках исследования результаты позволяют улучшить общее понимание 
бремени болезни, акцентировать нерешенные проблемы у больных ПНГ с субоптимальным 
ответом на патогенетическую терапию и создают научно-обоснованные предпосылки для 
дальнейших исследований в этой области.  

 
Заключение 

В рамках многоцентрового одномоментного исследования, выполненного с участием 15 
регионов Российской Федерации, изучены медико-социальные характеристики пациентов ПНГ 
с субоптимальным ответом на патогенетическую терапию ингибиторами компонента 
комплемента С5, определены особенности их качества жизни, анализированы спектр 
симптомов и имеющиеся у них проблемы, связанные с недостаточной эффективностью 
лечения. Установлено, что показатели качества жизни больных ПНГ с субоптимальным 
ответом на патогенетическую терапию в целом снижены. Средний показатель состояния 
здоровья на основании самооценки по EQ-5D VAS был существенно ниже отечественных 
популяционных показателей. Продемонстрирована информативность применения опросника 
FACIT-Fatigue для оценки утомляемости и ее влияния на повседневную жизнь у пациентов с 
субоптимальным ответом на патогенетическую терапию. В результате исследования четко 
обозначились нерешенные проблемы у пациентов с ПНГ, имеющих субоптимальный ответ на 
патогенетическую терапию. Это может способствовать большей пациент-ориентированности 
при оказании медицинской помощи данной сложной категории гематологических больных. 
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