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ОЦІНКA ОБТЯЖЛИВИХ СИМПТОМІВ У ХВОРИХ НА
РАДІАЦІЙНО/АСОЦІЙОВАНІ ТА СПОНТАННІ
МІЄЛОПРОЛІФЕРАТИВНІ НЕОПЛАЗІЇ З ВИКОРИСТАННЯМ
АДАПТОВАНОЇ ШКАЛИ САМООЦІНКИ MPN/SAF TSS
Мета. Дослідити інтенсивність обтяжливих симптомів за допомогою адаптованої шкали самооцінки MPN&SAF

TSS в залежності від наявності JAK2 V617F мутації у хворих на радіаційно&асоційовані та спонтанні мієло&

проліферативні неоплазії (МПН).

Матеріали і методи. В дослідження включено 89 хворих на радіаційно&асоційовані та спонтанні МПН, обтяж&

ливі симптоми МПН були визначені за допомогою MPN&SAF TSS.

Результати. Загалом середня сума балів щодо скарг у хворих на радіаційно&асоційовані МПН була значно ви&

щою, ніж у хворих на спонтанні МПН – 43,46 та 25,04 бала, відповідно (р = 0,003). Хворі на МПН різних підтипів

відрізнялися за інтенсивністю обтяжливих симптомів МПН, демонструючи значно вищий середній бал за скар&

гами серед хворих на первинний мієлофіброз (35,60), порівняно зі справжньою поліцитемією (29,60) та

есенціальну тромбоцитемію (18.05), (р = 0,005). Не було виявлено впливу наявності JAK2 V617F мутації у хворих

на інтенсивність обтяжливих симптомів МПН. 

Висновки. Вища інтенсивність обтяжливих симптомів, визначених за допомогою адаптованої шкали само&

оцінки MPN–SAF TSS, була серед хворих на радіаційно&асоційовані МПН, та серед хворих на первинний

мієлофіброз, що вказує на більш тяжкий стан цих пацієнтів уже на етапі верифікації діагнозу. Доцільно вико&

ристовувати адаптовану шкалу самооцінки MPN–SAF TSS на етапі діагностики МПН для вибору або зміни такти&

ки лікування з метою досягнення кращої якості життя пацієнтів.
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EVALUATION OF BURDENSOME SYMPTOMS IN PATIENTS 
WITH RADIATION/ASSOCIATED AND SPONTANEOUS 
MYELOPROILIFERATIVE NEOPLASMS WITH THE USE 
OF OPTIMIZED SELF/ASSESSMENT MPN/SAF TSS 
Objective. To investigate the intensity of burdensome symptoms using self&assessment MPN&SAF TSS in patients

with radiation&associated and spontaneous myeloproiliferative neoplasms (MPNs).

Materials and methods. The study included 89 patients with radiation&associated and spontaneous MPNs, the bur&

densome symptoms of MPN were determined using MPN&SAF TSS.

Results. The average score for complaints in patients with radiation&associated MPNs was significantly higher than

in patients with spontaneous MPNs – 43.46 and 25.04 points, respectively (p = 0.003). MPN patients classified by

subtypes also showed differences regarding intensity of burdensome MPN symptoms, demonstrating significantly

higher average score of complaints among primary myelofibrosis patients (35.60), compared to polycythemia vera

(29.60) and essential thrombocythemia (18.05) patients, (p = 0.005). Our study did not reveal any influence of the

JAK2 V617F mutation on MPN burdensome symptoms intensity in MPN patients.

Conclusions. We demonstrated a higher intensity of the MPN burdensome symptoms determined by the optimized

self&assessment MPN&SAF TSS in patients with radiation&associated, and in primary myelofibrosis patients, indica&

ting increased severity of patient’s general conditions at the stage of diagnosis verification. It is advisable to use

the optimized MPN&SAF TSS at the moment of molecular genetic testing during the diagnosis of MPN for selection

or modifying treatment strategies in order to achieve better quality of life for patients

Key words: Myeloproliferative neoplasms, ionizing radiation, MPN&SAF TSS, JAK2 V617F mutation.
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ВСТУП
Вплив іонізуючої радіації на зростання частоти виB

никнення загальної соматичної, онкологічної та геB

матологічної патології і, зокрема, хронічних мієлопB

роліфератевних неоплазій (МПН) був описаний

численними дослідженнями при аналізі наслідків

аварії на Чорнобильській АЕС. Було встановлено,

що радіаційноBасоційовані МПН характеризуються

особливостями клінікоBгематологічних показників

та перебігу [1].

МПН – це група клональних патологічних проB

цесів, що виникають у результаті безконтрольної

проліферації поліпотентної гемопоетичної стовбуB

рової клітини або клітиниBпопередниці одного чи

більше ростків мієлопоезу. До класичних PhBнегаB

тивних МПН відносять первинний мієлофіброз

(ПМФ), справжню поліцитемію (СП) та есенціальB

ну тромбоцитемію (ЕТ). МПН часто характеризуB

ються схожими клінікоBгематологічними проявами

і порушеннями на молекулярноBгенетичному рівні.

Зокрема, в 2005 році була описана набута точкова

INTRODUCTION
The influence of ionizing radiation for development

of general somatic pathology, oncological and

hematologic malignancies and, in particular,

chronic myeloproliferative neoplasms (MPNs) has

been described in numerous studies of conseB

quences of the Chornobyl Nuclear Power Plant

accident. It was shown that radiationBassociated

MPNs are characterized by distinct clinical and

hematological features and course of the disease [1]. 

MPNs represent a group of clonal pathological

processes that arise as a result of uncontrolled prolifB

eration of a polypotent hematopoietic stem cell or a

precursor cell of one or more lines of myelopoiesis.

Classical PhBnegative MPNs include primary

myelofibrosis (PMF), polycythemia vera (PV), and

essential thrombocythemia (ET). MPNs are often

characterized by similar clinical and hematological

features and genetic alterations. In particular, in

2005, Janus kinase 2 gene mutation (JAK2 V617F)

was described in majority of patients with PV (more



than 95 % of cases) and in 50–60 % of patients with

ET and PMF [2]. Later, recurrent mutations of MPL

(up to 10 %) and CALR (25–30 %) genes were also

described among patients with ET and PMF [2, 3].

Significant progress in the understanding of MPNs

helped to improve the diagnosis and treatment

approach of these disorders. However, the variety of

possible complications and burdensome symptoms

associated with MPN (thrombosis, bleeding, itching,

hepatosplenomegaly, anemia, cachexia, fatigue and

body weight loss) negatively affects the patient’s qualB

ity of life, limiting their physical and social activities.

The most common complaints of MPN patients are

fatigue (80.7 %), itching (52.2 %), night sweats

(49.2 %), bone pain (43.9 %), fever and weight loss

(13.7 % and 13.1 %). As a result of MPN symptoms

studies, the Myeloproliferative Neoplasm Symptom

Assessment Form total symptom score (MPNBSAF

TSS) was derived and later optimized [4]. Currently,

MPNBSAF TSS is widely used in clinical practice as

a universal expedient tool for accurate evaluation of

the most representative and clinically relevant burB

densome symptoms and complications in MPN

patients. MPNBSAF TSS is helpful for obtaining

additional information regarding patient’s general

status, monitoring symptom status during the course

of treatment and guiding subsequent therapy deciB

sions [5, 6].

OBJECTIVE
In this study, we aimed to investigate the intensity

of the burdensome symptoms using the MPNB

SAF TSS selfBassessment score in patients with

radiationBassociated and spontaneous MPNs.

MATERIALS AND METHODS
89 patients with MPNs were included in the study

(15 of them (16.9 %) were previously exposed to

ionizing radiation due to Chornobyl accident and

74 (83.1 %) patients who were not exposed. There

were 44 men and 45 women, aged from 26 to 77

years (average age 52.8 years). The study was conB

ducted according to the Helsinki Declaration

principles. Study protocol was approved by the

Medical Ethics Committee of the National

Research Center for Radiation Medicine of the

National Academy of Medical Sciences of

Ukraine. All patients provided written informed

consent for participation in the study. The diagB

noses of MPNs were established according to

MPN diagnostic criteria of the World Health

мутація гена ЯнусBкінази 2 (JAK2 V617F), яка визнаB

чається у більшості пацієнтів із СП (понад 95 % виB

падків) і у 50–60% пацієнтів з ЕТ та ПМФ. [2]

Пізніше, рекурентні мутації генів MPL (до 10 %) та

CALR (25–30 %) також були описані серед хворих на

ЕТ та ПМФ [2, 3]. Значні успіхи у вивченні МПН

допомогли вдосконалити діагностику та підхід до

лікування таких захворювань, однак можливі ускB

ладнення і обтяжливі симптоми, пов’язані з МПН

(тромбоз, кровотеча, свербіж, гепатоспленомегалія,

анемія, кахексія, слабкість та втрата маси тіла) негаB

тивно впливають на якість життя пацієнтів, обмежуB

ючи їх фізичну і соціальну активність. НайчастішиB

ми скаргами хворих на МПН є слабкість (80,7 %),

свербіж (52,2 %), нічна пітливість (49,2 %), біль у кістB

ках (43,9 %), лихоманка та втрата маси тіла (13,7 %

та 13,1 %). В результаті проведених досліджень щоB

до вивчення обтяжливих симптомів МПН була розB

роблена і оптимізована шкала оцінки MyeloB

proliferative Neoplasm Symptom Assessment Form total

symptom score (MPNBSAF TSS)[4]. Сьогодні MPNB

SAF TSS широко використовується в клінічній

практиці для хворих на МПН як універсальний інB

струмент точної оцінки обтяження найбільш важлиB

вими симптомами та ускладненнями МПН, що доB

помагає отримати додаткову інформацію, відстежиB

ти зміни стану пацієнтів і обрати правильну тактику

їх лікування [5, 6].

МЕТА
Дослідити інтенсивність обтяжливих симптомів за

допомогою адаптованої шкали самооцінки MPNBSAF

TSS в залежності від наявності JAK2 V617F мутації у

хворих на радіаційноBасоційовані та спонтанні МПН.

МАТЕРІАЛИ ТА МЕТОДИ
В дослідження було включено 89 хворих на МПН (з

них 15 (16,9 %) – хворі на МПН, які зазнали дії іонізуB

ючої радіації внаслідок аварії на Чорнобильській АЕС

та 74 (83,1 %) хворих на спонтанні МПН. Серед хворих

на МПН було 44 чоловіків та 45 жінок, віком від 26 до

77 років (середній вік 52,8 року). Дослідження було виB

конано у відповідності до принципів Хельсінкської

Декларації, а протокол дослідження був схвалений

Комітетом з медичної етики ДУ «Національний науB

ковий центр радіаційної медицини Національної акаB

демії медичних наук України». Всі пацієнти надали

інформовану письмову згоду на участь у дослідженні.

Діагноз МПН був встановлений згідно з діагностичB

ними критеріями МПН Всесвітньої організації охороB

ни здоров’я (ВООЗ) 2016 року перегляду. Опитування
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хворих на МПН проведено на етапі молекулярноBгеB

нетичної діагностики за допомогою адаптованої шкаB

ли самооцінки MPNBSAF TSS, що включає 10 запиB

тань щодо тяжкості симптомів МПН з їх оцінкою від 0

до 10 балів. Адаптацію анкети здійснено шляхом пеB

рекладу шкали самооцінки MPN–SAF TSS з англійсьB

кої на українську мову. Дані щодо наявності мутації

JAK2 V617F були отримані з медичної документації

хворих. Статистична обробка результатів була провеB

дена з використанням UBкритерія Манна–Уітні, криB

терію χBквадрат та дисперсійного аналізу ANOVA.

РЕЗУЛЬТАТИ ТА ОБГОВОРЕННЯ
Дані щодо розподілу хворих на підтипи МПН, згідно

з класифікацією МПН ВООЗ 2016 року перегляду, з

урахуванням їх радіаційного анамнезу і позитивності

за JAK2 V617F мутацією представлені у таблиці 1. ЗаB

галом 31 (34,8 %) хворий на ПМФ, 31 (34,8 %) хворий

на СП та 27 (30,4 %) хворих на ЕТ відповіли на запиB

тання адаптованої шкали самооцінки MPNBSAF

TSS. Серед хворих на МПН, які зазнали дії іонізуючої

радіації в анамнезі внаслідок аварії на ЧорноB

бильській АЕС, було більше чоловіків – 11 з 15 (73 %),

ніж жінок – 4 з 15 (27 %) (p = 0,01), у порівнянні з

хворими на спонтанні МПН, серед яких розподіл за

статтю значно не відрізнявся – 33 та 41 із 74 (44,6 %

та 55,4 %, p = 0,2) чоловіків та жінок, відповідно. ГенB

дерний розподіл серед хворих на радіаційноBасоційоB

вані МПН у нашому дослідженні відображав дійсну

ситуацію розподілу за статтю серед учасників

ліквідації наслідків аварії на Чорнобильській АЕС.

Серед хворих на МПН було 51 (57,3 %) JAK2 V617FB

позитивних випадків, із них 13 (41,9 %), 24 (77 %) та

14 (51,9 %) серед хворих на ПМФ, СП та ЕТ,

відповідно. Частота JAK2 V617F мутацій серед хворих

на МПН в нашому дослідженні була подібною до реB

зультатів численних досліджень, проведених у різних

країнах (табл. 1) [7–10]. 

Organization (WHO), revised in 2016. QuestionB

ing of the MPN patients was performed at the

stage of molecular genetic testing, using the optiB

mized MPNBSAF TSS selfBassessment score,

which includes 10 items which represent correlaB

tion between the most relevant MPN symptoms

and their severity (estimation from 0 to 10 points).

Information about JAK2 V617F mutation testing

was obtained from patient’s medical records.

Statistical analysis was performed using MannB

Whitney UBtest, chiBsquare test, and ANOVA test.

RESULTS AND DISCUSSION
The MPN patients were subclassified by disease subB

types according to the WHO classification, revised in

2016, taking into account the relation to radiation

exposure and presence of JAK2 V617F mutation

(Table 1). Overall, there were 31 (34.8 %) PMF

patients, 31 (34.8 %) PV and 27 (30.4 %) ET patients

who responded to the questions of the adapted MPNB

SAF TSS. Among MPN patients, who were exposed

to ionizing radiation due to Chornobyl accident,

there were more men – 11 of 15 (73 %), than women

4 of 15 (27 %) (p = 0.01) compared to patients with

spontaneous MPNs. There was no significant differB

ence in gender distribution among patients with sponB

taneous MPNs – 33 and 41 of 74 (44.6 % and 55.4 %,

p = 0.2) men and women, respectively. The gender

distribution of patients with radiationBassociated

MPN reflected the actual situation of gender distribuB

tion among liquidators of the Chornobyl accident

consequences. Among MPN patients there were 51

(57.3 %) JAK2 V617FBpositive cases, of which 13

(41.9 %), 24 (77 %) and 14 (51.9 %) patients with

PMF, PV and ET, respectively. The frequencies of

JAK2 V617F mutations among patients with MPN in

our study were similar to the results of numerous studB

ies conducted in different countries (Table 1) [7–10]. 
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Підтип МПН / Subtype of MPN ПМФ / PMF, n = 31 СП / PV, n = 31 ЕТ / ЕТ, n = 27

Радіаційно_асоційовані МПН, n (%) / radiation_associated MPNs, n (%) 5 (16,1) 2 (6,5) 8 (29,6)
Спонтанні МПН, n (%) / spontaneous MPNs, n (%) 26 (83,9) 29 (93,5) 19 (70,4)
МПН, JAK2 V617F – позитивні, n (%) / JAK2 V617F – positive MPN, n (%) 13 (41,9) 24 (77) 14 (51,9)

Примітки. МПН – мієлопроліферативна неоплазія; ПМФ – первинний мієлофіброз; СП – справжня поліцтемія; ЕТ – есенціальна тромбоцитемія; n – кількість.
Notes. MPN – myeloproliferative neoplasm; PMF – primary myelofibrosis; PV – polycythemia vera; ET – essential thrombocythemia; IR – ionizing adiation; n – number

Таблиця 1

Розподіл хворих на підтипи МПН згідно з класифікацією МПН ВООЗ 2016 року перегляду, з урахуванням
їх радіаційного анамнезу та позитивності за JAK2 V617F мутацією  

Table 1

MPN patients subclassified by disease subtype according to WHO 2016 MPN classification, relation to radia"
tion exposure and JAK2 V617F mutation presence



Analyzed results of patient’s selfBassessment by

MPNBSAF TSS are presented in a Table 2. Overall,

the average total score of complaints in patients with

radiationBassociated MPNs was significantly higher

than in patients with spontaneous MPNs – 43.46

and 25.04 points, respectively (p = 0.003). The highB

est intensity of complaints measured with the points

in radiationBassociated MPNs patients had inactivity

in 14 patients (93 %), fatigue in 15 patients (100 %),

problems with concentration in 13 patients (87 %)

and pain in bones in 14 patients (93 %). However, in

patients with spontaneous MPNs, the distribution of

complaints regarding the intensity and frequency was

slightly different: inactivity in 64 patients (86 %),

fatigue in 61 patients (83 %), abdominal discomfort

Опрацьовані результати анкетування за шкалою

самооцінки MPNBSAF TSS наведені у табл. 2. ЗагаB

лом середня сума балів щодо скарг у хворих на

радіаційноBасоційовані МПН була значно вищою,

ніж у хворих на спонтанні МПН – 43,46 та 25,04

балів, відповідно (р = 0,003). Найбільшу інтенB

сивність, відображену у балах, у хворих на

радіаційноBасоційовані МПН мали скарги на зниB

ження активності у 14 хворих (93 %), слабкість – у

15 хворих (100 %), проблеми з концентрацією у 13

хворих (87 %) та біль у кістках у 14 хворих (93 %).

Натомість у хворих на спонтанні МПН розподіл

скарг за інтенсивністю і частотою дещо відрізнявся:

зниження активності у 64 хворих (86 %), слабкість –

у 61 хворого (83 %), дискомфорт у черевній порожB
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Таблиця 2

Середні бали обтяжливих симптомів за шкалою самооцінки MPN–SAF TSS у хворих на МПН  

Table 2

Average scores of the burdensome symptom by the self"assessment MPN"SAF TSS MPN patients

JAK2 V617F
Відношення МПН до ІР

Relation to irradiation
Обтяжуючий симптом/ускладнення МПН

Діагноз / diagnosis

Burdensome symptoms of MPN ПМФ/PMF СП/PV ЕТ/ET

n = 31 n = 31 n = 27 n = 51 n = 38 n = 15 n = 74

Слабкість, бали 4,48 4,27 2,70 3,92 3,79 5,80 3,47
Fatigue, points

Раннє насичення під час прийому їжі, бали 3,70 3,20 2,19 2,84 3,37 3,40 3,00
Early satiety, points

Дискомфорт у черевній порожнині, бали 4,42 3,23 2,59 3,38 3,55 4,40 3,26
Abdominal discomfort, points

Зниження активності, бали 4,90 4,00 3,04 3,78 4,34 6,13 3,59
Inactivity, points

Проблеми з концентрацією, бали 2,71 3,43 1,63 2,54 2,73 5,07 2,12
Problems with concentration, points

Нічна пітливість, бали 3,97 2,93 1,08 2,51 3,05 4,53 2,38
Night sweats, points

Шкірне свербіння, бали 2,26 3,60 1,81 3,20 1,76 4,67 2,15
Itching (pruritus), points

Біль у кістках, бали 3,61 2,37 1,37 2,34 2,71 4,93 2,00
Bone pain (diffuse not joint pain or arthritis), points

Лихоманка, бали 2,10 1,20 0,60 1,44 1,16 2,13 1,15
Fever (more than 37 °C), points

Безпричинна втрата маси тіла протягом 6 місяців, бали 3,45 1,37 1,04 1,78 2,29 2,40 1,92
Unintentional body weight loss last 6 months, points

Середній бал 35,60 29,60 18,05 27,73 28,75 43,46 25,04

Average score

Достовірність різниці (p), при p < 0,05 0,0047* 0,4593** 0,0031**

Significant difference (p), if p < 0.05

Примітки. * – дисперсійний аналіз ANOVA; ** – U_критерій Манна_Уітні. MPN–SAF TSS – Myeloproliferative Neoplasm Symptom Assessment Form total symptom score; 
МПН – мієлопроліферативна неоплазія; ПМФ – первинний мієлофіброз; СП – справжня поліцитемія; ЕТ – есенціальна тромбоцитемія; n – кількість.
Notes. *  – ANOVA test; **  – Mann_Whitney U_test; MPN_SAF TSS – Myeloproliferative Neoplasm Symptom Assessment Form total symptom score; MPN – myeloproliferative
neoplasm; PMF – primary myelofibrosis; PV – polycythemia vera; ET – essential thrombocythemia; n – number.
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нині та раннє насичення під час прийому їжі у 50

хворих (68 %). Хворі на МПН різних підтипів також

відрізнялися за інтенсивністю обтяжливих симпB

томів МПН, демонструючи значно вищий середній

бал за скаргами серед хворих на ПМФ (35,60),

порівняно з СП (29,60) та ЕТ (18,05), (р = 0,005). В

нашому дослідженні не було виявлено впливу наявB

ності JAK2 V617F мутації у хворих на інтенсивність

обтяжливих симптомів МПН. Середні бали симпB

томів у хворих на МПН позитивних і негативних за

JAK2 V617F мутацією склали 27,73 та 28,75, відпоB

відно (р = 0,459).

ВИСНОВКИ
Результати нашого дослідження демонструють вищу

інтенсивність обтяжливих симптомів, визначених за

допомогою адаптованої шкали самооцінки MPNBSAF

TSS, серед хворих на МПН, які зазнали дії іонізуючої

радіації в анамнезі внаслідок аварії на ЧорноB

бильській АЕС, та серед хворих на ПМФ, що вказує

на більш тяжкий стан цих пацієнтів уже на етапі веB

рифікації діагнозу. Доцільно використовувати адаптоB

вану шкалу самооцінки MPNBSAF TSS на етапі діагB

ностики МПН для отримання важливої додаткової

інформації щодо стану хворих з метою використання

цих даних при виборі та оптимізації терапії супроводу

для досягнення кращої якості життя пацієнтів. 

and early satiety in 50 patients (68 %). MPN patients

classified by subtypes also showed differences regardB

ing intensity of burdensome MPN symptoms,

demonstrating significantly higher average score of

complaints among PMF patients (35.60), compared

to PV (29.60) and ET (18.05) patients, (p = 0.005).

However, our study did not reveal any influence of

the JAK2 V617F mutation on MPN burdensome

symptoms intensity in MPN patients. The average

scores of symptoms in positive and negative for the

JAK2 V617F mutation MPN patients were 27.73 and

28.75 points, respectively (p = 0.459).

CONCLUSIONS
In our study, we demonstrated a higher intensity

of the MPN burdensome symptoms determined

by the optimized selfBassessment MPNBSAF TSS

in the patients who were previously exposed to

ionizing radiation due to Chornobyl accident,

and in PMF patients, indicating increased severB

ity of patient’s general conditions at the stage of

diagnosis verification. It is advisable to use the

optimized MPNBSAF TSS at the moment of

molecular genetic testing during the diagnosis of

MPN for acquiring valuable data about patient

status in order to achieve better quality of life for

patients.
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