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Актуальность. Миелопролиферативные заболевания – группа 

патологических состояний организма, течение которых характеризуется 

неконтролируемым ростом клеток крови. Распространенность 

заболеваний невысокая, но в последнее время наблюдается стойкая 

тенденция к увеличению частоты возникновения [1]. Точные причины 

развития данной патологии не известны, что требует детального изучения 

молекулярных механизмов формирования миелопролиферативных 

заболеваний. 

Цель: изучить молекулярные механизмы формирования 

миелопролиферативных заболеваний. 

Одна из теорий развития миелопролиферативных заболеваний 

заключается в мутации в гене JAK2 V617F [1]. Возникновение точечной 

мутации в 1849 положении гена JAK2 V617F в виде замены гуанина на 

тимин или делеций/вставок нуклеотидов в экзоне 12 приводит к 

независимой активации JAK Stat сигнального пути (внутриклеточные 

нерецепторные тирозинкиназы, передающие сигналы, опосредованные 

цитокинами) [2]. 

Миелопролиферативные заболевания включают в себя первичный 

миелофиброз, эссенциальную тромбоцитемию и истинную полицитемию. 



         
 Scientist                                               118 

  

                                  Scientist, 1(27), 2024 
  

Первичный миелофиброз развивается в результате клональной 

миелопролиферации, сопровождается вторичным воспалением с 

изменениями в строме костного мозга и патологической продукцией 

цитокинов (трансформирующий фактор роста бета миелоидных 

предшественников, ростовой фактор тромбоцитов, эндотелиальный 

сосудистый фактор роста). Эссенциальная тромбоцитемия развивается в 

результате автономной активации JAK Stat сигнального пути, что 

обеспечивает высокую пролиферативную активность мегакариоцитарного 

ростка вне зависимости от связывания ростового фактора с рецептором, 

что приводит к повышению количества тромбоцитов в периферической 

крови. При истинной полицитемии вследствие мутации формируется 

гиперчувствительность JAK-рецептора к цитокинам (эритропоэтин, 

интерлейкин-3, фактор стволовых клеток), что обуславливает 

пролиферацию ростков крови [3]. 

Выводы. В ходе проделанной работы были изучены молекулярные 

механизмы миелопролиферативных заболеваний, наиболее частой 

причиной которых является мутация гена JAK2 V617F, рассмотрены 

основные звенья патогенеза данных заболеваний. 
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