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Алгоритм исследования спинномозговой жидкости

Объем Материал Куда направлять Что смотреть

2 мл смж Экспресс-лаборатория Подсчет лейкоцитов на счетчике
Лактат Глюкоза

2 мл смж Бактериологическая лаборатория

Окраска по Граму
Окраска по Цилю—Нильсену
Посев
Галактоманнан
Глюкуроноксиломаннан
ПЦР на токсоплазмоз — только при подозрении на токсоплазмоз (аллогенная трансплантация СГК, изменения на МРТ)

2 мл смж Вирусологическая лаборатория

ПЦР на цитомегаловирус
ПЦР на вирус Эпштейна—Барр
ПЦР на герпесвирус человека 6 типа
ПЦР на вирус простого герпеса 1 и 2 типов

2 мл смж Клинико-диагностическая лаборатория
Концентрация белка
Цитоз в камере Фукса—Розенталя
Формула (содержание нейтрофилов, лимфоцитов, выявление бластных клеток)

2 мл Артериальная кровь Экспресс-лаборатория Глюкоза 
Лактат

сухая

5 мл Кровь Бактериологическая лаборатория Галактоманнан

сухая

5 мл Кровь Вирусологическая лаборатория Антитела (IgM и IgG) к цитомегаловирусу, вирусу Эпштейна—Барр, вирусу герпеса человека 6 типа, 
вирусу простого герпеса 1 и 2 типов

с ЭДТА

5 мл Кровь Вирусологическая лаборатория

ПЦР на цитомегаловирус
ПЦР на вирус Эпштейна—Барр
ПЦР на вирус герпеса человека 6 типа
ПЦР на вирус простого герпеса 1 и 2 типов
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Алгоритм исследования плеврального выпота

Объем Материал Куда направлять Что смотреть

5 мл Выпот Экспресс-лаборатория

Подсчет лейкоцитов на счетчике 
pH
Общий белок
Холестерин
Амилаза
ЛДГ
Триглицериды
Лактат
Глюкоза

5 мл Выпот Бактериологическая 
лаборатория

Окраска по Граму
Окраска по Цилю—Нильсену
Посев

5 мл Выпот Клинико-диагностическая 
лаборатория

Концентрация белка
Проба Ривальты
Формула (содержание нейтрофилов, лимфоцитов, выявление 
бластных клеток)

Г. М. Галстян, В. А. Новиков. Протокол выполнения плевральной пункции // Алгоритмы диагностики и протоколы лечения заболеваний системы крови / под ред. В. Г. Савченко. М.: Практика, 2018. — Т. 1. — С. 59—67.
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Мониторинг вирусологического статуса больных заболеваниями системы 
крови на маркеры вирусов гепатита В и С (ВГВ и ВГС)

При госпитализации

Исследование на:
Регламентированные 
маркеры
Анти-ВИЧ, р24
HBsAg
анти-ВГС
РНК ВГС
серологические реакции на 
сифилис
Дополнительные маркеры
ДНК ВГВ
анти-НВс
анти-HBs

Для реципиентов 
крови и её компо-
нентов, органов 
и тканей, если 
пребывание в 
стационаре свыше 
1 месяца, то…

Мониторинг 
HBsAg
анти-ВГС
РНК ВГС
ДНК ВГВ
ЕЖЕМЕСЯЧНО!

HBsAg (+) анти-НВс (+) анти-НВс и анти-HBs
отрицательно

Дополнительное 
исследование
на анти-НВс-IgM

Дополнительное 
исследование

на HBeAg

Мониторинг 
анти-НВс и анти-HBs 
1 раз в 3–6 месяцев 

Т.А. Туполева, Т.Ц. Гармаева, С.М. Куликов. Протокол мониторинга вирусологического статуса больных заболеваниями системы крови с целью реализации стратегии повышения вирусной безопасности трансфузий // 
Алгоритмы диагностики и протоколы лечения заболеваний системы крови / под ред. В. Г. Савченко. М.: Практика, 2018. — Т. 1. — С. 143—158.
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Пациент с идиопатической AA

Рецидив AA

Комбинированная ИСТ 
(1 курс лАТГ + Циклоспорин

+/- Элтромбопаг)

Комбинированная ИСТ
(2 курс лАТГ + Циклоспорин) 

+ Элтромбопаг

нет

нет

нет

нет

нет

да

дада

да
да

Возраст < 40 лет

HLA-идентичный 
сиблинг

HLA-идентичный 
донор

ремиссия через 
3–6 месяца

ремиссия к 3–6 месяцам

Длительное наблюдение

Экспериментальные протоколы 
(альтернативная иммуносупрессия, даназол)

Алло-ТГСК от неродственного частично совместимого 
или гаплоидентичного родственного донора

Лапароскопическая спленэктомия

Длительное наблюдение

ТГСК 
от родственного донора

А

Программное лечение больных апластической анемией: алгоритм (А) 
и комбинированная иммуносупрессивная терапия (Б)

алло-ТГСК от неродственного донора
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Программное лечение больных апластической анемией: алгоритм (А) 
и комбинированная иммуносупрессивная терапия (Б)

Б Элтромбопаг

Элтромбопаг

лАТГ

ЦсА

ЦсА

ЦсА

ЦсА

3-6 месяц

3 месяц 6 месяц2 неделя

2 года

2 года

Оценка 
эффективности 

лечения

Оценка 
эффективности 

лечения

Курс иммуносупрессивной терапии (ИСТ) лошадиным антитимоцитарным глобулином (АТГ) в дозе 20 мг/кг/сут 
1–5 дни или 40 мг/кг/сут 1–4 дни повторный курс АТГ№2 проводится при отсутствии гематологического ответа и 
сохранении трансфузионной зависимости

Терапия циклоспорином в дозе 5–10 мг/кг/сут 
Начальная доза циклоспорина при отсутствии лабораторных признаков нефротоксичности — 10 мг/кг/сут. В даль-
нейшем коррекция суточной дозы проводится под контролем функциональных показателей почечной функции и 
терапевтической концентрации в крови (200–400 нг/мл)

Терапия элтромбопагом в дозе 150 мг/сутки 6–12 месяцев

контрольное обследование дублирует весь диагностический алгоритм на момент диагностики заболевания

Михайлова Е.А., Фидарова З.Т., Троицкая В.В., Клясова Г.А., Кулагин А.Д., Воронова Е.В., Двирнык В.Н., Гальцева И.В., Ковригина А.М., Обухова Т.Н., Гапонова Т.В., Паровичникова Е.Н., Савченко В.Г. Клинические рекоменда-
ции по диагностике и лечению апластической анемии (редакция 2019 г.). Гематология и трансфузиология. 2020;65(2):208–226. https://doi.org/10.35754/0234-5730-2020-65-2-208-226

Нет ответа

Есть ответ

лАТГ № 2

лАТГ № 1
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Протокол лечения первичной иммунной тромбоцитопении

Терапия 1 линии (глюкокортикостероиды, внутривенный иммуноглобулин)

Есть ответ на терапию?

Есть ответ на терапию?

Есть ответ на терапию?

Есть противопоказания 
к спленэктомии?

Выбор терапии 2 линииМедленная редукция дозы 
глюкокортикостероидов под контролем 

количества тромбоцитов

Назначение агонистов рецепторов 
тромбопоэтина

Проведение спленэктомии

Есть ответ на спленэктомию?

Динамическое наблюдение

Динамическое наблюдение

Продолжить терапию 
под контролем количества тромбоцитов

Назначение Ритуксимаба

Выбор терапии 3 линии: 

Азатиоприн
Циклофосфамид
Циклоспорин А
Винкристин
Винбластин
Микофенолата мофетил

А.Л. Меликян, Е.И. Пустовая. Протоколы лечения первичной иммунной тромбоцитопении // Алгоритмы диагностики и протоколы лечения заболеваний системы крови / под ред. В.Г. Савченко. М.: Практика, 2018.–Т.1. – 
С. 243–264
Provan D., Arnold D., Bussel J.B., Chong B.H., Cooper N., Gernsheimer T., Ghanima W., et.al. Updated international consensus report on the investigation and management of primary immune thrombocytopenia. Blood advances. 
2019;3(22):3780–3808. doi: 10.1182/bloodadvances-2019000812

нет

нет

нет

нет

нет

да

да

да

да

да
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Классификация порфирий

Порфирии

Печеночные Эритропоэтические

Острая 
перемежающаяся порфирия

Вариегатная 
порфирия

Порфирия, обусловленная 
дефицитом дегидразы АЛК

Наследственная 
копропорфирия

 Поздняя 
кожная 

порфирия

Эритропоэтическая 
протопорфирия

Врожденная 
дизэритропоэтическая 

порфирия

Острые 
порфирии

АЛК — аминолевуленовая кислота
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Алгоритм действий врача при подозрении на острую порфирию

Острые боли в животе без перитонеальных знаков 
и объективно установленной причины Острый вялый тетрапарез и/или острая энцефалопатия

• Любые 3 признака из нижеперечисленных:
• интенсивные боли в животе и/или пояснице
• автономная дисфункция (тахикардия и/или артериальная гипертензия, 

запор и/или задержка мочи)
• гипонатриемия
• психические расстройства и/или эпилептические припадки
• женский пол, репродуктивный возраст

• Качественный анализ на порфобилиноген мочи в течение первых суток
• Отказ от назначения порфириногенных препаратов
• Поддерживающая терапия

Положительный результат 
качественного анализа на 

порфобилиноген

Отрицательный результат 
качественного анализа 

на порфобилиноген

Количественный анализ 
на АЛК и ПБГ мочи

> 5 раз выше нормы < 5 раз выше нормы норма

Острая порфирия Исключение иных причин 
следовой порфиринурии Продолжить обследование

• введение гемина
• введение декстрозы
• поддерживающая и восстановительная терапия

• во время ремиссии – наблюдение у гематолога
• ДНК-диагностика пробанда и родственников 
• профилактика обострений 

АЛК — аминолевуленовая кислота, ПБГ — порфобилиноген
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Алгоритм остановки кровотечения у пациента 
с ингибиторной гемофилией А, получающего терапию эмицизумабом

Консультация гематолога

Кровотечение требует лечения?

Оценить ответ через 2 часа
Кровотечение купировано?

Оценить ответ через 2–3 введения 
Эптаког альфа

Динамика положительная

Эптаког альфа 
90-120 мкг/кг каждые 2–6 часов 

до остановки кровотечения

Оценить ответ через 24 часа

Эптаког альфа 
90–120 мкг/кг 

+/- транексамовая кислота
Клиническое наблюдение

Клиническое наблюдение 

нет

нет

да

да
Эптаког альфа 

90–120 мкг/кг каждые 2–4 часа

Динамики нет

Динамики нет

Кровотечение прекратилось

Кровотечение прекратилось

Назначение 
второй линии терапии:

АИКК ≤50 ЕД/кг разовая доза 
и не более 100 ЕД/кг суточная 

доза

Прекратить терапию

АИКК — антиингибиторный коагулянтный комплекс
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Алгоритм остановки кровотечения у пациента с гемофилией А 
без ингибитора, получающего терапию эмицизумабом

Консультация гематолога

Кровотечение требует лечения?

Оценка эффективности 
через 24 часа

Кровотечение купировано?

Частично

Продолжить введение FVIII 
в прежнем режиме 

до купирования кровотечения

1-3 введения препарата FVIII 
в стандартной дозе 

+/- транексамовая кислота

Клиническое наблюдение +/- 
транексамовая кислота

нет

нет

да

да

Увеличить частоту введения/ 
дозу FVIIIПрекратить терапию
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Алгоритм лечения пациентов с гемофилией А

Активность FVIII менее 1 %? 

Оценка эффективности

Исследование титра ингибитора

Обнаружен

ИЛИ

Не обнаружен

Не изменена

Изменена

см. алгоритм проведения индукции 
иммунной толерантности

Продолжение текущей терапии, 
коррекция доз и режима введения 

по потребности, динамическое 
наблюдение

Профилактический режим 
заместительной терапии 

концентратами FVIII
Более 4 эпизодов кровотечений в год?

нет

нет

да

да

Профилактический режим 
заместительной терапии 

концентратами FVIII

Заместительная терапия 
концентратами FVIII 

по факту кровотечения

Назначение эмицизумаба для 
профилактики кровотечений + 
терапия концентратами FVIII 

по факту кровотечения

1 раз в год /
после интенсивной 

терапии FVIII
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Алгоритм проведения индукции иммунной толерантности

ИЛИ

ИЛИ ИЛИ

Назначение эмицизумаба для профилактики 
кровотечений + терапия концентратами FVIII 

по факту кровотечения 

Профилактический режим заместительной 
терапии концентратами FVIII

Препараты шунтирующего действия
в профилактическом режиме/

по факту кровотечения 

Назначение эмицизумаба для профилактики 
кровотечений + препараты шунтирующего 

действия по факту кровотечения

ИИТ + препараты 
шунтирующего действия

ИИТ + эмицизумаб +/- 
препараты шунтирующего действия 

при кровотечении

нет

нет

да

да Есть ответ на терапию 
через 6-12 месяцев?

Достигнута иммунная 
толерантность?

Назначение эмицизумаба для 
профилактики кровотечений + 

препараты шунтирующего действия 
по факту кровотечения

Продолжить терапию
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Схема протокола дифференцированного лечения больных 
острыми миелоидными лейкозами старше 60 лет 
Группы благоприятного и промежуточного «цитогенетического» прогноза:
Низкого = t(8;21); inv16; t(16;16)
Промежуточного = нормальный кариотип и остальные

Гр. благопр. 
прогноза
≤ 70 лет

60–65 лет

66–69 лет
ECOG ≤ 2

66–69 лет
ECOG > 2

70–79 лет

≥ 80 лет

Индукция Индукция / Консолидация

ПР не достигнута  МДЦ / Aza-Ida-Ara-C / 5-аза(МДЦ)+ВЕН

Поддерживающая терапия 

7+3 с постоянной инфузией Ara-C 
+ Dauno 60 мг/м2 7+3 (Dauno 45 мг/м2)

7+3 (Dauno 45 мг/м2)

МДЦ или 5-аза / ДЕЦ 
+ ВЕН или МДЦ 10 дн. 

+ ВЕН

МДЦ или 5-аза / ДЕЦ 
+ ВЕН или МДЦ 10 дн. 

+ ВЕН

МДЦ или 5-аза / ДЕЦ + ВЕН 
или МДЦ 10 дн. + ВЕН 

(3 года от достижения ПР)

МДЦ 21 день МДЦ 21 день
МДЦ 21 день

(3 года от достижения ПР)

7+3 (Dauno 45 мг/м2)

7+3 (Dauno 45 мг/м2)
Ротирующая терапия 5+2 / 

5+5 с 6-МП (2 года)
7+3 с постоянной инфузией Ara-C 

+ Dauno 45 мг/м2

МДЦ 28 дней или 5-аза / ДЕЦ + 
ВЕН или МДЦ 10 дн. + ВЕН

МДЦ 21 день или паллиативная 
терапия

Группа неблагоприятного «цитогенетического» прогноза:
 7q-/-7; 5q-/-5; inv3/t(3;3); 11q23; t(6;9); complex >3 аномалий, моносомный кариотип

Индукция № 2 Консолидация № 2 Поддерживающая терапия

Aza – Ida - Ara-C Aza – Ida - Ara-C Aza – Ara-C (2 года)
или или или

5-аза / ДЕЦ + ВЕН 5-аза / ДЕЦ + ВЕН 5-аза / ДЕЦ + ВЕН (2 года)

Алло-ТГСК в возрасте до 65 лет 

1 м

1 м 1 м

1 м 1 м

Пункции костного мозга выполняют перед каждым курсом индукции, консолидации, затем 1 раз в 2 месяца поддерживающая терапия
Люмбальные пункции выполняют больным с моноцитарной дифференцировкой ОМЛ и исходным числом лейкоцитов > 30*109/л
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Схема протокола лечения Ph-негативных ОЛЛ взрослых 
в возрасте 18–54 лет «ОЛЛ-2009»

Даунорубицин 45 мг/м2 
+ Винкристин 2 мг

Даунорубицин 45 мг/м2 + Винкристин 2 мг Винкристин 2 мг

Доксо 30 мг/м2

Винкр 2 мг

Предн/
60 мг/м2 и

6-МП/
5 мг/м2

6-МП/
5 мг/м2

6-МП/
50 мг/м2

6-МП/
50 мг/м2

6-МП/
50 мг/м2

Преднизолон/60 мг/м2

Дексаметазон/10 мг/м2
Дексаметазон

10 мг/м2

Дексаметазон
10 мг/м2

Дексаметазон
10 мг/м2 Де

кса
1-3

 д

Де
кса

1-3
 д

Асп 
10000 МЕ/м2

Асп 
10000 МЕ/м2

Асп 
10000 МЕ/м2

L-асп 10000 Ед/м2 Асп 10000 МЕ/м2

Циклофосфамид
1000 мг/м2

МТХ 1,5 г/ м2 

МТХ 30 г/ м2 МТХ 30 г/ м2 

Циклофосфамид
1000 мг/м2

Пр. Резист.

Ara-C 75мг/м2

Ara-C 2 мг/м2 ×2

Ara-C 75мг/м2

МОБ 
70 д

МОБ 
133 д

МОБ 
23 н

0д 7д 14д 21д 28д 35д 70д 91д 120д

134д

1д

134д

8д

135д

15д

136д

22д

148д

29д

149д

36д

150д 1д2д 2д9д 9д16д 16д23д 23д1д8д 8д15д 15д22д 22д28д 28д

43д 50д 57д 64д 70д 71д 78д 85д 91д 92д 99д 105д 106д 113д 120д 127д 133д

29
д

136
д

150
д

3
д

3
д

10
д

10
д

36
д

50
д

113
д

92
д

57
д

120
д

99
д

64
д

127
д

1 н

20 н 22 н

2 н

21 н

3 н

23 н 36 н 37 н 38 н 39 н24,28,32 н 25,29,33 н 26,30,34 н 27,31,35 н

4 н 5 н 6 н 11 н7 н 16 н12 н 14 н8 н 17 н13 н 15 н9 н 18 н10 н 19 н

Индукция I Индукция II Консолидация I

Консолидация IV Консолидация V 3 курса № 1–3 21 курс № 4–24

Консолидация II Консолидация III

Асп 10000 МЕ/м2 Асп 10000 МЕ/м2Асп 10000 МЕ/м2

ПКМ 8д

ПКМ ПКМ 1/3

ПКМ 70д ПКМ 105д ПКМ 133д

Программы лечения резистентных форм

Ау
то

-ТГ
СК

 д
ля

 Т-
ОЛ

Л

Поддерживающая терапия в течение 2 лет без перерыва

148д 1/3

Е.Н. Паровичникова, В.В. Троицкая, А.Н. Соколов, О.А. Гаврилина, В.Г. Савченко. Протокол лечения Ph-негативных острых лимфобластных лейкозов взрослых «ОЛЛ-2009», модифицированный в 2017 г. // Алгорит-
мы диагностикии протоколы лечения заболеваний системы крови / под ред. В.Г. Савченко М.: Практика, 2018 – Т. 1. – С. 571–618

Асп — аспарагиназа, ауто-ТГСК — транс-
плантация аутологичных гемопоэтических 
стволовых клеток, Предн — преднизолон, 
д — день лечения, Декса — дексаметазон, 
Доксо — доксорубицин, Л — лейкоциты, 
МОБ — минимальная остаточная болезнь, 
н — неделя лечения, ПМК — пункция кост-
ного мозга, ПР — полная ремиссия, 6-МП — 
меркаптопурин, Ara-C — цитарабин, 
МТХ — метотрексат.

1-й день следующего курса
29-й день следующего курса
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Схема протокола лечения Ph-негативных острых лимфобластных лейкозов 
взрослых «Ph+ОЛЛ-2012m»

0д

106д

7д 14д 21д 28д 35д 49д

134д 161д

63д 76д

44д

77д

1д 8д 15д

84д 91д 98д

58дДексаметазон 10 мг/м2 ,
11–22-й дни

Дексаметазон 10 мг/м2 ,
106–120-й дни

Дексаметазон 10 мг/м2,
106–120-й дни

Иматиниб, 600 мг/сут

Иматиниб или дазатиниб

Иматиниб, 600 мг/сут

Иматиниб, 600 мг/сут

Иматиниб, 600 мг/сут

Иматиниб или дазатиниб

Меркаптопурин, 25 мг/ м2 , 71–105-й дни

Меркаптопурин, 25 мг/ м2, 134–161-й дни

Меркаптопурин, 25 мг/ м2,
 134–161-й дни

Перерыв 16–43-й дни

Индукция I

Консолидация II Консолидация III

Индукция II Консолидация I

Поддерживающая терапия

Винкристин 2 мг

Винкристин 2 мг

Винкристин 2мг

Метотрексат, 30 мг/ м2

Метотрексат, 30 мг/ м2

Дазатиниб

Дазатиниб,
140 мг/сут в течение 2 лет

Алло-ТГСК

Иматиниб

Алло-ТГСК

Идарубицин, 6 мг/ м2 

Цитарабин, 50 мг/м2 

ПКМ 43д

ПКМ 133д ПКМ 161д

ПКМ 70д ПКМ 105д

МОБ 
70 д

МОБ 
133 д

МОБ 
161 д

ПМР

ПМР

Без ТГСК

нет

нет

да

да
106д 120д 135–138д 149–152д

№ 3

О.А. Гаврилина Е.Н. Паровичникова, В.В. Троицкая, А.Н. Соколов, В.Г. Савченко. Протокол лечения Ph-позитивных острых лимфобластных лейкозов взрослых «Ph+ALL-2012m» // Алгоритмы диагностики и лечения 
заболеваний системы крови / под ред. В.Г. Савченко. М.: Практика, 2018 – Т. 1. – С. 619–664

д — день курса лечения, МОБ — минимальная остаточная 
болезнь, ПМК — пункция костного мозга, ПМР — полная 
молекулярная ремиссия.

8д 15д 22д 29д 36д 43д
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Схема протокола лечения «ОЛЛ-2009 у больных старшей возрастной 
группы (55 лет и старше)»

Даунорубицин 45 мг/м2 
+ Винкристин 2 мг

Доксо 30 мг/м2

Винкр 2 мг

Предн/
60 мг/м2

6-МП/
25 мг/м2

6-МП/
25 мг/м2

6-МП/
50 мг/м2

Преднизолон/60 мг/м2

Дексаметазон/6 мг/м2
Дексаметазон

6 мг/м2

Асп 
6000 МЕ/м2

Циклофосфамид
1000 мг/м2

Циклофосфамид
1000 мг/м2

Пр. Резист.

Ara-C 50 мг/м2 Ara-C 50 мг/м2

МОБ 
70 д

0д 7д 14д 21д 28д 35д 70д 84д 120д
1д 8д 15д 22д 29д 36д 43д 50д 57д 64д 70д 71д 78д 85д 91д 92д 99д 105д 106д 113д 120д 127д 133д

29
д

36
д 50

д
113
д

92
д

57
д

120
д

99
д

64
д

127
д

1 н 2 н 3 н 4 н 5 н 6 н 11 н7 н 16 н12 н 14 н8 н 17 н13 н 15 н9 н 18 н10 н 19 н

Индукция I Индукция II Консолидация I Консолидация II Консолидация III

Асп 6000 МЕ/м2 Асп 6000 МЕ/м2Асп 6000 МЕ/м2

ПКМ 8д ПКМ 36д ПКМ 70д ПКМ 105д ПКМ 133д

Программы лечения резистентных форм

Ау
то

-ТГ
СК

 д
ля

 Т-
ОЛ

Л 
(п

о р
еш

ен
ию

 ц
ен

тр
а)

8-10 д 71-73 д15-17 д 78-80 д22-24 д 85-87 д23-31 д

105д

МОБ 
133 д

Даунорубицин 45 мг/м2 + Винкристин 2 мг Винкристин 2 мг

6-МП/
50 мг/м2

6-МП/
50 мг/м2Де

кса
1-3

 д

Де
кса

1-3
 д

Асп 6000 МЕ/м2 Асп 6000 МЕ/м2

МТХ 30 г/ м2 МТХ 30 г/ м2 

1д2д 2д9д 9д16д 16д23д 23д1д8д 8д15д 15д22д 22д28д 28д

3
д

3
д

10
д

10
д

8 курсов № 1–8 16 курсов № 9–24

ПКМ ПКМ 1/3

Поддерживающая терапия 
в течение 2 лет без перерыва

1/3

Е.Н. Паровичникова, В.В. Троицкая, А.Н. Соколов, О.А. Гаврилина, В.Г. Савченко. Протокол лечения Ph-негативных острых лимфобластных лейкозов взрослых «ОЛЛ-2009» у больных старшей возрастной группы 
(55 лет и старше) // Алгоритмы диагностики и протоколы лечения заболеваний системы крови / под ред. В.Г. Савченко. М.: Практика, 2018 – N/1/ – С. 665–702

Асп — аспарагиназа, ауто-ТГСК — трансплантация аутологичных гемопоэтичеких ство-
ловых клеток, Предн — преднизолон, д — день лечения, Декса — дексаметазон, Доксо — 
доксорубицин,Л — лейкоциты, МОБ — минимальная остаточная болезнь, н — неделя 
лечения, ПМК — пункция костного мозга, ПР — полная ремиссия, 6-МП — меркаптопу-
рин, Ara-C — цитарабин, МТХ — метотрексат.

1-й день следующего курса
29-й день следующего курса

Модификация дозы меркаптопурина в зависимости от уровня лейкоцитов и тромбоцитов
Число лейкоцитов Число тромбоцитов Доза меркаптопурина

> 2 × 109/л > 100 × 109/л 100 % дозы

1 × 109/л–2 × 109/л 50 × 109/л–100 × 109/л 50 % дозы

< 1 × 109/л < 50 × 109/л 0 %
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Схема протокола терапии острого промиелоцитарного лейкоза 
по модифицированной программе AIDA (mAIDA) [1] [t(15:17): PML/RARa]

[1] Sanz M.A., Montesinos P., Rayyn C. et al. Risk-adapted treatment of acute promyelocytic leukemia based on all-trans retinoic acid and anthracycline with addition of cytarabine in consolidation therapy for high-risk patients: 
further improvements in treatment outcome. Blood 2010; 115(25):5137–5146
Е.Н. Паровичникова, В.В. Троицкая, А.Н. Соколова, В.Г. Савченко. Протокол терапии острого промиелоцитарного лейкоза по модифицированной программе AIDA (mAIDA) // Алгоритмы диагностики и протоколы лечения 
заболеваний системы крови / под ред. В.Г. Савченко. М.: Практика, 2018. – Т. 1. – С. 703–730

Группы риска:
низкого – Л < 10×109/л, Тр > 40×109/л 

промежуточного – Л < 10×109/л, Тр < 40×109/л 
высокого – Л ≥ 10×109/л

Ида, 12 мг/м2/сут 
2, 4, 6, 8 дни

ATRA 45 мг/м2/сут 
1–30 дни

Группа низкого и проме-
жуточного риска

Группа высокого риска

Консолидация ремиссии

Ида, 5 мг/м2/сут × 4
ATRA 45 мг/м2/сут × 15

Ида, 5 мг/м2/сут × 4
ATRA 45 мг/м2/сут × 15

7+3
Мито, 10 мг/м2 /сут × 3
Ara-C, 200 мг/м2/сут × 7
24-часовая инфузия
ATRA 45 мг/м2/сут × 15

Ида, 12 мг/м2/сут × 1
ATRA 45 мг/м2/сут × 15

Мито, 10 мг/м2/сут × 5
ATRA 45 мг/м2/сут × 15

Ида, 12 мг/м2/сут × 1
ATRA 45 мг/м2/сут × 15

Индукция ремиссии

Курс 1 Курс 2 Курс 3

По
дд

ер
жи

ва
ющ

ая
 те

ра
пи

я

Люмбальные пункции выполняют только больным из группы высокого риска, оптимальный вариант – после восстановления показателей коагулограммы и периферической крови (№5)

Пункцию костного мозга после индукционного курса выполняют на 35–40 день перерыва, далее – перед каждым курсом консолидации; мониторинг химерного транскрипта PML/RARa 
проводят по костному мозгу после каждого курса индукции и консолидации, затем 1 раз в 3 мес

Поддерживающая терапия: меркаптопурин, 50 мг/м2 + метотрексат, 15 мг/м2 1 раз в нед в/в + ATRA, 45 мг/м2/сут × 15 дней – 1 раз в 3 мес в течение 2 лет от дня оконча-
ния консолидации

Л – лейкоциты; Тр – тромбоциты; Ида – идарубицин; Мито – митоксантрон; ATRA – полностью трансретиноевая кислота; Ara-C – цитарабин
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• Fludara = 25 мг/м2 1 раз в день в/в 1–5 дни
•  ARA-C = 1500 мг/м2 1 р/д в/в 1–5 дни
• Г-КСФ 5мкг/кг п/к с 8 дня 

ARA-C = 50 мг/м2 2 р/день п/к, 1–5 дни
6-меркаптопурин = 60 мг/м2 в сутки 
в 2 приема внутрь 1-5 дни

Схема протокола терапии больных 
острыми миелоидными лейкозами mОМЛ-17 

Группы низкого и промежуточного «цитогенетического» риска:
Низкого = t(8;21); inv16; t(16;16)
Промежуточного = нормальный кариотип и остальные

Группа высокого «цитогенетического» риска:
7q-/-7; 5q-/-5; inv3/t(3;3); 11q23; t(6;9); complex >3 аномалий, моносомный кариотип

Алло-ТГСК

Алло-ТГСК

Индукция № 2 «7+3»

Индукция № 2

Поддерживающее лечение № 6«5+5»

Поддерживающее лечение

Консолидация № 2 FLA-G

Консолидация № 2

• ARA-C = 200 мг/м2, постоянная 
инфузия, 1–7 дни

• Даунорубицин = 60 мг/м2, 1 раз в 
день в/в, 1–3 дни 

• AZA = 75 мг/м2 1–3 дни 
• ARA-C=10 мг/м2 п/к 2 рвд 4–17 дни
• Ida = 3 мг/м2 4–10 дни

• AZA = 75 мг/м2 1–3 дни 
• ARA-C=10 мг/м2 п/к 2 рвд 4–17 дни
• Ida = 3 мг/м2 4–10 дни

• AZA = 75 мг/м2 1–3 дни 
• ARA-C=10 мг/м2 п/к 2 рвд 4–17 дни

ПР не достигнута после 2 курсов 
Схемы лечения рефрактерных форм

ПР не достигнута 
Программы 2-й линии

1 м

1 м

1 м

1 м

Пункции костного мозга выполняют перед каждым курсом индукции,консолидации, затем 1 раз в 2 месяца поддерживающей терапии
Люмбальные пункции выполняют больным с моноцитарной дифференцировкой ОМЛ и исходным количеством лейкоцитов > 30*109/л
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Схема протокола лечения Ph-негативных ОЛЛ взрослых «ОЛЛ-2016» 

Даунорубицин 45 мг/м2 + Винкристин 2 мг

1 неделя 2 неделя 3 неделя 4 неделя 5 неделя 6 неделя 7 неделя 8 неделя 9 неделя 10 неделя

20 неделя

1 неделя

21 неделя

2 неделя

22 неделя

3неделя

23 неделя

4 неделя

24 неделя 25 неделя 26 неделя 27 неделя

Преднизолон/
60 мг/м2

Дексаметазон 10 мг/м2

Преднизолон/
60 мг/м2 

Дексаметазон/
10 мг/м2

L-асп 10000 Ед/м2

L-асп 10000 Ед/м2

L-асп 10000 Ед/м2

Метотрексат 30 мг/м2

Метотрексат 30 мг/м2

L-асп 10000 Ед/м2

L-асп 10000 Ед/м2 6 курсов 

L-асп 10000 Ед/м2

Циклофосфан 1 г/м2

Циклофосфан 1 г/м2

Ara-C 75 мг/м2

Ara-C 75 мг/м2

Ara-C 75 мг/м2 Ara-C 75 мг/м2

Ara-C 75 мг/м2

Ara-C 75 мг/м2

L-асп 10000 Ед/м2 МРБ 
70 д

МРБ 
133 д

МРБ 
190 д

1р/3 курса

КМ 133 д

КМ 1р/3 курса

КМ 190 д

ПР

№ 24

Ин
ду

кц
ия

По
дд

ер
жи

ва
ю

щ
ая

те
ра

пи
я

Ко
нс

ол
ид

ац
ия

0д

84д 91д 105д

140д 154д 177д

119д

1д

71д

8д

78д

15д

85д

22д

92д

35д 69д29д

99д

36д 43д 50д 57д 64д 70д7д 14д 21д 28д

кмкм

106д

134,135,136д

1,2,3д

190д

113д 120д 127д 133д

59-62д

6-меркаптопурин 25 мг/м2

Доксорубицин 30 мг/м2 + Винкристин 2 мг

11 неделя 12 неделя 13 неделя 14 неделя 15 неделя 16 неделя 17 неделя 18 неделя 19 неделя

6-меркаптопурин 50 мг/м2

6-меркаптопурин 50 мг/м2

6-меркаптопурин 50 мг/м2

6-меркаптопурин 25 мг/м2

6-меркаптопурин 25 мг/м2

Декса
10 мг/м2

142
д

169
д

149
д

176
д

156
д

183
д

135
д

3
д

10
д

162
д

134
д
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9
д
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д
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д
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д
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д
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д

29
д
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д
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д
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д
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д

36
д
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д
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д

64
д
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ун
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 4
5 

мг
/м

2 , 
1–

2–
3 

ку
рс

ы 
+ 

Ви
нк

ри
сти

н 2
 м

г

 алло-ТГСК!!! 
• для В-ОЛЛ и T-ОЛЛ (MLL-перестройки, 

ETP-вариант Т-ОЛЛ, персистенция МРБ 
дни 70+ и далее в случае отсутствия 
возможности проведения таргетной 
терапии)

• Для больных с Т-ОЛЛ и В-ОЛЛ 
с персистенцией МРБ в день 70+ 
и 133+, соответственно, рассмотрение 
возможности выполнения терапии, 
направленной на редукцию МОБ, 
и тогда продолжение терапии по 
протоколу без алло-ТГСК

Консолидация I Консолидация II Консолидация III

Консолидация IV Консолидация V

Декса
10 мг/м2

Декса
10 мг/м2

Декса
10 мг/м2 Протокол многоцентрового исследования по лечению

Ph-негативных острых лимфобластных лейкозов взрослых (ОЛЛ) с этапом рандомизации для 
Т-клеточных ОЛЛ/лимфом "ALL-2016" // Алгоритмы диагностикии протоколы лечения забо-
леваний системы крови / под ред. В.Г. Савченко. М.: Практика, 2018 – Т.1. – C. 887–960
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Риск-адаптированная программа терапии больных ОПЛ (ATRA-ATO-CT) 
с обязательным молекулярным мониторингом

Первичный ОПЛ

Рецидив ОПЛ после ХТ

Индукция 60 дней

Индукция 60 дней

Ида

Индукция 30-60 дней

Индукция 30-60 дней

Консолидация 4-5 курсов
ATO, 0,15 мг/кг, 1–5 дни недели, 4 нед.
ATRA, 45 мг/м2, 1–15 дни, 29–43 дни

Ауто- ТГСК при МОБ- 
(Заготовка ГСК после 2–3 курса 
консолидации)
*Алло-ТГСК при:
сохранении экстрамедуллярного очага 
или МОБ+ после 2–3 курсов консо-
лидации

Перерыв 3–4 нед

+

+

–

Перерыв 14 дней

Поддерживающая 
терапия 1 год

Начало поддерживающей терапии на следующий день после окончания 
последнего курса консолидации.
Курсы проводят без перерывов с модификацией дозы меркаптопурина

Алло-ТГСК — трансплантация аллогенных гемопоэтических стволовых клеток; ауто-ТГСК — трансплантация аутологичных гемопоэтических стволовых клеток; Ида — идарубицин; Л — 
лейкоциты; МОБ — минимальная остаточная болезнь; ОПЛ — острый промиелоцитарный лейкоз; ПМР — полная молекулярная ремиссия; XT — химиотерапия; АТО — триоксид мышья-
ка; ATRA — полностью трансретиноевая кислота.

В. В. Троицкая, Е. Н. Паровичникова, А. Н. Соколов, В. Г. Савченко. Исследовательский протокол «Риск-адаптированная программа терапии больных ОПЛ (ATRA-ATO-CT) с обязательным молекулярным мониторингом» // 
Алгоритмы диагностики и протоколы лечения заболеваний системы крови / под ред. В. Г. Савченко. М.: Практика, 2018. — Т. 1. — С. 961—994.

Меркаптопурин, 50 мг/м2 1 раз в сутки ежедневно
Метотрексат, 15 мг/м2 1 раз в нед в/в
ATRA, 45 мг/м2 ежедневно, дни 1–15 каждого 3 мес

ЛП больные из группы низкого риска 
№ 1, из группы высокого риска и с ре-
цидивом № 7

Пункция костного мозга с молекулярным 
мониторингом

Перерыв 14 дней Перерыв 14 дней Перерыв 14 дней

ATO, дни 1–30
ATRA 1–30 дни

ATO, дни 1–30
ATRA 1–30 дни

Индукция 60 дней

Консолидация 4 курса

Консолидация 5 курсов Поддерживающая терапия 1 год (> 45 лет)

Ежедневно ATRA, 45 мг/м2 + ATO, 0,15 мг/кг (до достижения ПР) +
При Л > 10x109/л идарубицин, 12 мг/м2 на 2, 4-й дни (< 60 лет) или 8 мг/м2 (> 60 лет)

Алло-ТГСК* (HLA + донор)

ПМР

Консолидация 5 курсов

Ауто-ТГСК
(< 45 лет)

Поддерживающая 
терапия 1 годКонсолидация 5 курсов

Л < 10 ×109/л

Молекулярный цитогенетический

Л ≥ 10 ×109/л

Гематологический / экстрамедуллярный

Консолидация

АТО 
20 дней 
ATRA 

дни 1–15

АТО 
20 дней 
ATRA 

дни 1–15

АТО 
20 дней 
ATRA 

дни 1–15

АТО 
20 дней 
ATRA 

дни 1–15

АТО 
20 дней 
ATRA 

дни 1–15

ATRA 
дни 29–43

ATRA 
дни 29–43

ATRA 
дни 29–43

ATRA 
дни 29–43

ATRA 
дни 29–43
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Протокол терапии локальной болезни Кастлемана 

Операбельная

Радикальное 
хирургическое 

удаление

Радикальное хирур-
гическое удаление

Рецидив

Контрольное обследование 
через 3, 6 месяцев, далее один раз в год

Локальная болезнь Кастлемана Неоперабельная

Есть жалобы (В-симптомы), 
изменения в лабораторных тестах

Нет жалоб (В-симптомов), 
лабораторные тесты в норме 

Наблюдение с контрольным обследованием через 
3, 6 месяцев, далее один раз в год 

Частичное 
хирургическое 

удаление

Лучевая 
терапия

Есть иммунные осложнения* Нет иммунных осложнений*

Полихимиотерапия (R-CHOP, 
CHOP) № 4–6

Полихимиотерапия (R-VCD, R-VD, R-VC, 
VCD, VD, VC) № 4–6

Прогрессирование

Есть жалобы (В-симптомы), изменения в лабораторных тестах, увеличение новообразования в размерах, 
симптомы сдавления окружающих органов и тканей

Оценка эффективности терапии через 1 месяц после окончания лечения

Контрольные обследования через 3, 6 месяцев и далее один раз в год

*иммунные осложнения – аутоиммунная гемолитическая анемия, иммунная тромбоцитопения
van Rhee F., Oksenhendler E., Srkalovic G, et al. International evidence-based consensus diagnostic and treatment guidelines for unicentric Castleman disease. Blood. 2020 (4): 23; 6039-50
«Алгоритмы диагностики и протоколы лечения заболеваний системы крови». Издательский дом «Практика». Москва, 2018. Том 1. В.Г. Савченко.
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Протокол терапии мультицентрической болезни Кастлемана

POEMS-синдром, 
ассоциированный с МБК

По схемам терапии 
POEMS-синдрома Есть иммунные осложнения*

Полихимиотерапия по схеме R-CHOP 
№4-6

Полихимиотерапия по схеме 
R-VCD, R-VD, R-VC №4-6

Нет иммунных осложнений*

HHV8-позитивная МБК Идиопатическая МБК

Достигнут полный/частичный ответ Ответ не достигнут

Оценка эффективности терапии через 1 месяц после окончания лечения

Контрольные обследования через 3, 6 месяцев и далее один раз в год

Рецидив

Иммуносупрессивная терапия
Участие в клинических исследованиях

Индивидуализированная терапия

*иммунные осложнения – аутоиммунная гемолитическая анемия, иммунная тромбоцитопения
Dispenzieri A., Fajgenbaum D. Overview of Castleman disease. Blood. 2020 (135): 16: 1353-64
«Алгоритмы диагностики и протоколы лечения заболеваний системы крови». Издательский дом «Практика». Москва, 2018. Том 1. В.Г. Савченко.



26

Исследовательский протокол лечения больных первичной 
экстранодальной диффузной В-крупноклеточной лимфомой

ЦНС
протокол 

DLBCL-CNS-15
CNS-21 

ПЭ-ДВККЛ

< 65 лет

> 65 лет протокол NRCH-NHL-2013

ФНП -

ФНП +

RmNHL-BFM-90
2 блока

ПР

ЧР ЧР

ПР

2 R-EPOCH

RmNHL-BFM-90 
2 блока 2R-DHAP ауто-ТГСК

RmNHL-BFM-90 
2 блока

Ритуксимаб 375 мг/м2 в/в 0 день каждого курса
Для non-GCB подтипа — Леналидомид 25 мг p.o. 1–10 день каждого курса

RmNHL-BFM-90 блок А
Ифосфамид 800 мг/м2 в/в  1–5 день
Метотрексат 1000 мг/м2 в/в 12 ч  1 день
Винкристин 2 мг в/в  1 день
Доксорубицин 50 мг/м2 в/в  3 день
Цитарабин 150 мг/м2 в/в х 2 р  4–5 день
Этопозид 120 мг/м2 в/в  4–5 день
Дексаметазон 10 мг/м2 в/в  1–5 день

RmNHL-BFM-90 блок В
Циклофосфан 200 мг/м2 в/в   1–5 день
Метотрексат 1000 мг/м2 в/в 12 ч   1 день
Винкристин 2 мг в/в   1 день
Доксорубицин 25 мг/м2 в/в   4-5 день
Дексаметазон 10 мг/м2 в/в   1–5 день

RmNHL-BFM-90 блок С
Метотрексат 1000 мг/м2 в/в 12 ч   1 день
Винбластин 10 мг в/в   1 день
Доксорубицин 25 мг/м2 в/в   4–5 день
Цитарабин 2000 мг/м2 в/в х 2 р   2–3 день
Этопозид 150 мг/м2 в/в   3–5 день
Дексаметазон 10 мг/м2 в/в   1–5 день

R-EPOCH
Винкристин 0,4 мг /м2 в/в 24 ч   1–4 день
Доксорубицин 10 мг/м2 в/в 24 ч   1–4 день
Этопозид 50 мг/м2 в/в 24 ч   1–4 день
Циклофосфамид 750 мг в/в   5 день
Преднизолон 40 мг/м2 внутрь   1–5 день

Е. Е. Звонков, Н.Г. Габеева, А.К. Смольянинова, Д.А. Королева
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Протокол лечения пациентов с первичной медиастинальной 
В-крупноклеточной лимфомой R-DA-EPOCH ± ауто-ТГСК

Установка центрального венозного катетера, профилактика тром-
бозов (низкомолекулярные гепарины, пероральные антикоагу-
лянты прямого действия или нефракционированный гепарин в/в 
круглосуточно), введение Г-КСФ в межкурсовой период.

Все рецидивы ранние (контрольное обследование каждые 
3 месяца в течение года после ПХТ) и некурабельные 
(достижение полной ремиссии).

R-DA-EPOCH № 6

Ритуксимаб, 375 мг/м2 в/в в день ПХТ 0
Этопозид, 50 мг/м2 в/в 24-часовая инфузия в дни 1–4,
Доксорубицин, 10 мг/м2 в/в 24-часовая инфузия в дни 1–4, 
Винкристин, 0,4 мг/м2 в/в 24-часовая инфузия в дни 1–4,
Преднизолон, 60 мг/м2 х 2 раза в сутки внутрь в дни 1–5,
Циклофосфамид, 750 мг/м2 в/в за 30 мин, день 5.

Дозы этопозида, доксорубицина 
и циклофосфамида ± 20 %:
• количество нейтрофилов более 0,5 × 109/л, количество тром-

боцитов более 25 × 109/л — увеличение доз препаратов для 
химиотерапии на 20 %;

• количество нейтрофилов менее 0,5 × 109/л при 1—2 измерени-
ях, количество тромбоцитов более 25 × 109/л — сохранение доз 
препаратов предыдущего курса ПХТ;

• количество нейтрофилов менее 0,5 × 109/л при 3 и более изме-
рениях, количество тромбоцитов менее 25 × 109/л — редукция 
доз препаратов для химиотерапии на 20 %.

Ауто-ТГСК — трансплантация аллогенных стволовых гемопоэтических клеток;
Г-КСФ — гранулоцитарный колониестимулирующий фактор;
ПХТ — полихимиотерапия.

С.К. Кравченко, Я.К. Мангасарова. Протокол лечения пациентов с первичной медиастинальной В-крупноклеточной лимфомой R-DA-EPOCH ± ауто-ТСКК // Алгоритмы диагностики и протоколы лечения заболеваний 
системы крови / под ред. В.Г. Савченко. М.: Практика, 2018. — Т. 2. — С. 241—262.

Наблюдение

ПЭТ «-»
1-2 Deauville

ПЭТ «-»
3 Deauville

ПЭТ «-»
4-5 Deauville

Лучевая терапия R-DHAP № 2 ауто-ТГСК

Обязательно: Важно: 
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Исследовательский протокол лечения больных первичной 
медиастинальной лимфомой ПМЛ 16/19

Предфаза
Циклофосфамид 200 мг/м2 в/в  1–3 день
Дексаметазон 10 мг/м2 в/в  1–3 день

R-mNHL-BFM-90 блок А
Ритуксимаб 375 мг/м2 в/в  0 день 
Ифосфамид 800 мг/м2 в/в  1–5 день 
Метотрексат 1000 мг/м2 в/в 12 ч  1 день
Винкристин 2 мг в/в  1 день
Доксорубицин 50 мг/м2 в/в  3 день
Цитарабин 150 мг/м2 в/в х 2 р 4–5 день
Этопозид 120 мг/м2 в/в  4–5 день
Дексаметазон 10 мг/м2 в/в  1–5 день

R-mNHL-BFM-90 блок B
Ритуксимаб 375 мг/м2 в/в  0 день 
Циклофосфамид 200 мг/м2 в/в  1–5 день
Метотрексат 1000 мг/м2 в/в 12 ч  1 день
Винкристин 2 мг в/в  1 день
Доксорубицин 25 мг/м2 в/в  4–5 день
Дексаметазон 10 мг/м2 в/в 1–5 день

R-EPOCH
Ритуксимаб 375 мг/м2 в/в  0 день 
Винкристин 0,4 мг/м2 в/в 24 ч  1–4 день
Доксорубицин 10 мг/м2 в/в 24 ч 1–4 день
Этопозид 50 мг/м2 в/в 24 ч 1–4 день
Циклофосфамид 750 мг/м2 в/в  5 день
Преднизолон 40 мг/м2 внутрь 1–5 день

Первичная медиастинальная лимфома

ПМЛ-16 ПМЛ-19
индукция ремиссии 

R-mNHL-BFM-90
блоки A,B

консолидация 
R-EPOCH 4 курса

консолидация 
R-EPOCH+леналидомид*

2 курса

индукция ремиссии 
R-mNHL-BFM-90

блоки A,B + леналидомид* 

ПЭТ/КТ

ПЭТ/КТ ПЭТ/КТ

ПЭТ/КТ

ХТ+/-таргеты/алло-ТГСК/
CAR-T *леналидомид 25 мг p.o. 1-10 день каждого цикла

рецидив/прогрессиярецидив/прогрессия

Е. Е. Звонков, Н.Г. Габеева 

TP53mut
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Исследовательский протокол лечения больных 
Double Hit лимфомой < 65 лет

DHL < 65 лет

DHL Bcl-2 DHL Bcl-6 DHL ТР53+

R-mNHL-BFM-90
4 блока A,B

+ венетоклакс
+ полатузумаб

+ ибрутиниб
+ леналидомид + алло-ТГСК / CAR-T

R-mNHL-BFM-90
4 блока A,B 

R-mNHL-BFM-90
+таргетная терапия

Венетоклакс 200 мг 1–10 дни
Полатузумаб 1,8 мг/кг 1 день

Леналидомид 25 мг 1–10 дни
Ибрутиниб 420 мг 1–10 дни

Предфаза
Циклофосфамид 200 мг/м2 в/в  1–3 день
Дексаметазон 10 мг/м2 в/в  1–3 день

R-mNHL-BFM-90 блок А
Ритуксимаб 375 мг/м2 в/в  0 день 
Ифосфамид 800 мг/м2 в/в  1–5 день 
Метотрексат 1000 мг/м2 в/в 12 ч  1 день
Винкристин 2 мг в/в  1 день
Доксорубицин 50 мг/м2 в/в  3 день
Цитарабин 150 мг/м2 в/в х 2 р 4–5 день
Этопозид 120 мг/м2 в/в  4–5 день
Дексаметазон 10 мг/м2 в/в  1–5 день

R-mNHL-BFM-90 блок B
Ритуксимаб 375 мг/м2 в/в  0 день 
Циклофосфамид 200 мг/м2 в/в  1–5 день
Метотрексат 1000 мг/м2 в/в 12 ч  1 день
Винкристин 2 мг в/в  1 день
Доксорубицин 25 мг/м2 в/в  4–5 день
Дексаметазон 10 мг/м2 в/в 1–5 день

Е. Е. Звонков, Н.Г. Габеева 
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Диагностика и лечение волосатоклеточного лейкоза

1. Иммунофенотипирование лимфоцитов крови, костного мозга или биоптата с широкой панелью CD 
(обязательны CD19, CD20, CD5, CD23, CD103, CD25, CD11c, CD10, κ/λ).

2. Морфологическое исследование костного мозга (миелограмма, ± трепанобиоптат с ИГХ).
3. Мутация BRAFV600E в образце крови, костного мозга, биоптата

Алгоритм лечения ВКЛ

ВКЛ

Возможно наблюдение

Контроль раз в 1–3 мес

Эффект –

Эффект –

Эффект –

Кладрибин Спленэктомия

Эффект +
Эффект +

Эффект +

Неблагоприятные
факторы прогноза

Кладрибин + Ритуксимаб
или

Пентостатин
или

Вемурафениб + Ритуксимаб

Наблюдение

Иф-α 3 млн ед × 3 р/нед × 3–4 мес
или

Вемурафениб 480 мг/сут × 3–4 мес

Необходимо лечение

ВКЛ – волосатоклеточный лейкоз
ИГХ – иммуногистохимическое исследование
ИФ-α – интерферон-α
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Алгоритм диагностики и мониторинга больных хроническим Т-клеточным 
лейкозом из больших гранулярных лимфоцитов (протокол RLGL-2017)

Диагностика

Диагностика 
cопутствующего 

заболевания

Есть показания
к лечению

Нет показаний
к лечению Наблюдение

Отсутствие эффекта

Терапия II линии

Иммуносупрессивная терапия
(метотрексат, циклоспорин, циклофосфамид),

спленэктомия 

Первичная диагностика Ежегодно и перед началом терапии

Клиническое обследование, 
иммунохимическое, 

иммунофенотипическое, 
вирусологическое исследования, 

молекулярная диагностика, 
трепанобиопсия

Контроль количества 
гранулоцитов и тромбоцитов, 

уровня гемоглобина 

Клиническое обследование, 
иммунохимическое, 

иммунофенотипическое исследования, 
молекулярная диагностика, 

трепанобиопсия

Каждые 3 месяца
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Показания к началу терапии
• нейтропения (число гранулоцитов < 0,5 × 109 л-1), приводящая к рецидивирующим 

инфекционным осложнениям;
• анемия (уровень гемоглобина < 100 г/л);
• тромбоцитопения (число тромбоцитов < 50 × 109 л-1);
• массивная спленомегалия;
• легочная артериальная гипертензия;
• В-симптомы (снижение массы тела, лихорадка более 38°С, слабость, потливость).

Иммуносупрессивная терапия I линии
• низкие дозы метотрексата 10–20 мг/м2 еженедельно;
• циклофосфамид, 50–100 мг ежедневно;
• циклоспорин, 5–10 мг/кг ежедневно.

Н.Г. Чернова, Е.Е. Звонков. Алгоритм диагностики и мониторинга больных хроническим Т-клеточным лейкозом из больших гранулярных лимфоцитов (RLGL-2017) // Алгоритмы диагностики и протоколы лечения 
заболеваний системы крови / под ред. В.Г. Савченко. М.: Практика, 2018. — Т. 2. — С. 389—404.

Протокол RLGL-2017 (окончание)
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Исследование по оценке эффективности программ R-EPOCH-21, R-CHOP-21 
и ауто-ТГСК у больных фолликулярной лимфомой из группы высокого риска

R1

R-EPOCH 4 курса

R-DHAP R-DHAPR-EPOCH 2 курса R-EPOCH 2 курса

ПР R2ПР R2

Ауто-ТГСК +
+ поддерживающая 

терапия R

поддерживающая 
терапия R

поддерживающая 
терапия R

Ауто-ТСКК +
+ поддерживающая 

терапия R

<50 %
ЧР с ФНП

ПР, нПР и ЧР
без ФНП

<50 %
ЧР с ФНП

ПР, нПР и ЧР
без ФНП

R-CHOP 4 курса

Ауто-ТГСК — трансплантация аутологичных гемопоэтических стволовых клеток; нПР — неподтвержденная полная ремиссия; ПР — пол-
ная ремиссия; , ФНП — факторы неблагоприятного прогноза; ЧР — частичная ремиссия; FLIPI — международный прогностический ин-
декс для фолликулярной лимфомы; R — ритуксимаб; R1 — первая рандомизация; R2 — вторая рандомизация.

С.К. Кравченко, Е.С. Нестерова. Рандомизированное контролируемое (сравнительное) открытое проспективное исследование по оценке эффективности программ R-EPOCH-21, R-CHOP-21 и трансплантации аутологичных 
стволовых клеток крови у больных фолликулярной лимфомой из группы высокого риска // Алгоритмы диагностики и протоколы лечения заболеваний системы крови / под ред. В.Г. Савченко. М.: Практика, 2018. — 
Т. 2. — С. 497—530.

Факторы неблагоприятного 
прогноза:

FLIPI 3–4 в сочетании с одним или не-
сколькими признаками:
• лейкемизацией;
• опухолевыми конгломератами лим-

фатических узлов размерами более 
б см;

• трансформацией в ДВККЛ, но при 
отсутствии перестройки гена C-MYC;

• наличием экстранодального очага.

Критерии включения:
• диагноз фолликулярной лимфомы;
• возраст 18–65 лет;
• III (А/В) цитологический тип опухоли;
• I—II цитологический тип с факторами 

неблагоприятного прогноза.
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Исследовательский протокол. «ФЛ-2015» для терапии первой линии 
фолликулярной лимфомы у пациентов до 60 лет

Фолликулярная лимфома t(14;18) + 

• возраст до 60 лет
• II–IV стадия
• FLIPI 2–3

R-CHOP № 4

R-DHAP № 2

 BeEAM +
Ауто-ТГСК

Опыт применения высокодозной полихимиотерапии в первой линии лечения у больных фолликулярной лимфомой с факторами неблагоприятного прогноза. Беляева А.В., Габеева Н.Г., Смольянинова А.К., Королева Д.А., 
Татарникова С.А., Звонков Е.Е. Гематология и трансфузиология. 2020. Т. 65. № S1. С. 61. 

R-CHOP

Ритуксимаб 375 мг/м2, в/в капельно, 0 день 
Доксорубицин 50 мг/м2, в/в капельно, 1 дни  
Циклофосфамид 750 мг/м2 в/в кап, 1 день  
Винкристин 1,4 мг/м2, 1 день 
Преднизолон 100 мг внутрь, 1-5 день

R-DHAP

Ритуксимаб 375 мг/м2, в/в капельно, 0 день  
Дексаметазон 40 мг в/в капельно, 1-4 дни 
Цисплатин 100 мг/м2 в/в кап 24-часовая инфузия, 1 день  
Цитарабин 2 г/м2 в/в кап. 2 раза в день, 2 день

BeEAM

Бендамустин 160 мг/м2, в/в капельно, -6, -7 день 
Цитарабин 200 мг/м2 в/в кап. 2 раза в день, -5, -4, -3, -2 день
Этопозид 100 мг в/в кап., ×2 раза в сутки, -5, -4, -3, -2 день
Мелфалан 140 мг/м2 в/в кап. — 1 день 
Трансфузия СКК — день 0 

СБОР СКК *

* Сбор стволовых кроветворных клеток (СКК) осуществляется при подтвержденной МРД-негативной 
ремиссии в костном мозге (метод IGH-PCR) после первого или второго курса R-DHAP.
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Исследовательский протокол. Ротирующая схема R-EPOCH/R-BAC 
для больных MALT-лимфомой группы высокого риска моложе 70 лет

MALT-лимфома с ФНП

• возраст ≥ 70 лет
• MALT-IPI ≥ 1
• SUVmax ≥ 5
• ранний рецидив (< 36 мес.) после удаления 

опухоли или ЛТ 

R-EPOCH

R-BAC

R-EPOCH

R-BAC

Смольянинова А.К., Габеева Н.Г., Татарникова С.А., Беляева А.В., Ковригина А.М., Гемджян Э.Г., Звонков Е.Е. Эффективность первичной эскалации иммунохимиотерапии у больных MALT-лимфомами высокого 
риска: результаты пилотного исследования. Клиническая онкогематология. 2018;11(4):338–48.

R-EPOCH

Ритуксимаб 375 мг/м2, в/в капельно, 0 день 
Этопозид 50 мг/м2 в/в 24-часовая инфузия, 1-4 день 
Доксорубицин 10 мг/м2 в/в 24-часовая инфузия, 1-4 день 
Винкристин 0,4 мг/м2 в/в 24-часовая инфузия, 1-4 день 
Циклофосфамид 750 г/м2 в/в капельно, 5 день

R-BAC

Ритуксимаб 375 мг/м2, в/в капельно, 1 день 
Бендамустин 70 мг/м2 в/в капельно, 2-3 день 
Цитарабин 800 мг/м2 в/в капельно, 2-4 день 
 

ФНП — факторы неблагоприятного прогноза; ЛТ — лучевая терапия.
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Исследовательский протокол лечения больных лимфомой из клеток 
мантии в возрасте до 70 лет «ЛКМ-2016» 

Лимфома из клеток мантии, возраст ≤ 70 лет 

Мутации в генах TP53, NOTCH 1/2, 
t (8;14)(q24;q32)

• ПХТ
• ПХТ +/- таргетная терапия
• Таргетная терапия  

• Алло-ТГСК (≤ 65 лет) 
• CAR-T клеточная терапия (> 65 лет) 

Отсутствие мутации в генах TP53,  
NOTCH 1/2, t (8;14)(q24;q32))

• R-BAC № 2/R-HA № 2
• Сбор ауто-ГСК 

• Ауто-ТГСК + CEAM/BEAM
• Поддерживающая терапия ритуксимабом в течение 2 лет*

R-BAC (1 и 3 курсы) 

• Ритуксимаб, 375 мг/м2, в/в, день 1
• Бендамустин, 70 мг/м2, в/в, дни 2–3
• Цитарабин, 800 мг/м2, в/в, дни 2–4

R-HA (2 и 4 курсы) 

• Ритуксимаб, 375 мг/м2, в/в, день 1
• Цитарабин, 3000 мг/м2, в/в 

2 раза в сутки, дни 2–3

СЕАМ/BEAM 

• Ломустин, 360 мг/м2, внутрь, день - 7 или 
Кармустин 300 мг/м2, в/в, день - 7 

• Этопозид, 100 мг/м2, в/в, × 2 р/сут, дни с -6 по - 3
• Цитарабин, 100 мг/м2, в/в, × 2 р/сут, дни с -6 по - 3 
• Мелфалан, 140 мг/м2, в/в, день - 2

Трансфузия ауто-ГСК, день 0 

ПХТ — полихимиотерапия; ауто-ГСК — аутологичные гемопоэтические стволовые клетки; ауто-ТГСК — трансплантация аутологичных 
гемопоэтических стволовых клеток; алло-ТГСК — трансплантация аллогенных гемопоэтических стволовых клеток; CAR-T — T-клетки 
с химерным антигенным рецептором.

* — решение о проведении поддерживающей терапии ритуксимабом индивидуально в условиях пандемии новой коронавирусной ин-
фекции (при наличии антител, вакцинации)

Д.А. Королева, Е.Е. Звонков, Н.Г. Габеева, О.А. Гаврилина, Л.А. Кузьмина, Е.Н. Паровичникова, В.Г. Савченко. Исследовательский протокол лечения лимфомы из клеток мантии у больных в возрасте до 65 лет // Алгоритмы 
диагностики и протоколы лечения заболеваний системы крови / под ред. В.Г. Савченко. М.: Практика, 2018. – Т. 2. – С. 531–555 

Интервалы между курсами R-BAC и R-HA — 24 дня
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Исследовательский протокол лечения больных первичной диффузной В-крупноклеточной 
лимфомой центральной нервной системы в возрасте до 65 лет «CNS-2021»

Первичная диффузная В-крупноклеточная лимфома ЦНС, возраст ≤ 65 лет 

2 курса R-MPV + леналидомид 25 мг/сутки 1–10 день (RL-MPV)

Мобилизация и сбор ауто-ГСК

2 курса R-MPV + леналидомид 25 мг/сутки 1–10 день (RL-MPV)

Ауто-ТГСК с кондиционированием в режиме ВВС

Поддерживающая терапия ниволумабом, 3 мг/кг/сутки
каждые 2 недели в течение 6 месяцев

RL-MPV
• Ритуксимаб, 375 мг/м2, в/в, день 1
• Метотрексат, 3,5 г/м2, в/в, день 2
• Винкристин, 2 мг, в/в, день 2
• Прокарбазин, 100 мг/м2, внутрь, дни 2–8 (1, 3-й курсы)
• Леналидомид, 25 мг/сутки, внутрь, дни 1–10 
• Фолинат кальция, 25 мг, в/в и внутрь каждые 3 часа, на-

чало через 6 часов после окончания инфузии метотрексата

BBC
• Кармустин, 200 мг/м2, в/в, день – 6
• Бусульфан, 4 мг/кг/сутки, внутрь, дни с -5 по - 4 
• Циклофосфамид 60 мг/кг/сутки, в/в, дни с -3 по - 2

Трансфузия ауто-ГСК, день 0 

Начало очередного курса на 14-й день

Ауто-ГСК — аутологичные гемопоэтические стволовые клетки; 
Ауто-ТГСК — трансплантация аутологичных гемопоэтических стволовых клеток. 

Е.Е. Звонков, Д.А. Королева
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Исследовательский протокол лечения больных первичной диффузной В-крупноклеточной 
лимфомой центральной нервной системы в возрасте до 65 лет «CNS-2015»

Первичная диффузная В-крупноклеточная лимфома ЦНС, возраст ≤ 65 лет 

2 курса R-MPV

Мобилизация и сбор ауто-ГСК

2 курса R-MPV

Ауто-ТГСК с кондиционированием в режиме TВС

Поддерживающая терапия темозоломидом, 150 мг/м2

5 дней каждые 3 месяца в течение 2 лет

R-MPV
• Ритуксимаб, 375 мг/м2, в/в, день 1
• Метотрексат, 3,5 г/м2, в/в, день 2
• Винкристин, 2 мг, в/в, день 2
• Прокарбазин, 100 мг/м2, внутрь, дни 2–8 (1, 3 и 5-й курсы)
• Фолинат кальция, 25 мг, в/в и внутрь каждые 3 часа, нача-

ло через 6 часов после окончания инфузии метотрексата

TBC
• Тиотепа, 250 мг/м2, в/в, дни с -8 по -6
• Бусульфан, 4 мг/кг/сутки, внутрь, дни с -5 по -4 
• Циклофосфамид 60 мг/кг/сутки, в/в, дни с -3 по -2

Трансфузия ауто-ГСК, день 0 

Начало очередного курса на 14-й день

Ауто-ГСК — аутологичные гемопоэтические стволовые клетки; ауто-ТГСК — трансплантация аутологичных стволовых клеток. 

Е.Е. Звонков, Д.А. Королева, Н.Г. Габеева, О.А. Гаврилина, Е.Н. Паровичникова, В.Г. Савченко. Исследовательский протокол лечения больных первичной диффузной В-крупноклеточной лимфомой центральной нервной 
системы (протокол CNS-2015) // Алгоритмы диагностики и протоколы лечения заболеваний системы крови / под ред. В.Г. Савченко. М.: Практика, 2018. – Т. 2. – С. 609–622 
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Рандомизированное, контролируемое, открытое, проспективное исследование 
сравнительной эффективности курсов СНОЕР и протокола NHL BFM-90 в лечении 
анапластической крупноклеточной АЛК-позитивной лимфомы у взрослых

Наблюдение

Ауто-ТГСК

СНОЕР

NHL BFM-90

• Преднизолон, 60 мг/м2 в/в инфузия в 1—5-й дни
• Винкристин, 1,4 мг/м2 в/в струйно в 1-й день (не более 2 мг)
• Циклофосфамид, 750 мг/м2 в/в инфузия в 1-й день
• Доксорубицин, 50 мг/м2 в/в инфузия за 30 минут в 1 -й день
• Этопозид, 100 мг/м2 в/в инфузия в 1—3-й дни

Блок А (Аа; АА)
• Дексаметазон, 10 мг/м2 в/в инфузия в 1–5-й дни
• Винкристин, 1,4 мг/м2 в/в струйно в 1-й день (не более 2 мг)
• Метотрексат А: 500 мг/м2 в/в инфузия за 24 часа; Аа: 1000 мг/м2 в/в инфузия за 

24 часа; АА: 5000 мг/м2 в/в инфузия за 6 часов) в 1-й день
• Цитарабин, 150 мг/м2 в/в инфузия каждые 12 часов на 4–5-й дни
• Этопозид, 100 мг/м2 в/в инфузия на 4–5-й дни
• Ифосфамид, 800 мг/м2 в/в инфузия в 1–5-й дни

Блок С
• Дексаметазон, 20 мг/м2 в/в инфузия в 1–5-й дни
• Винорельбин, 20 мг в/в струйно в 1-й день
• Цитарабин, 2 г/м2 в/в инфузия в течение 3 часов каждые 12 часов в 1–2-й дни
• Этопозид, 150 мг/м2 в/в инфузия в 3–5-й дни

Блок В (Вв; ВВ)
• Дексаметазон, 10 мг/м2 в/в инфузия в 1–5-й дни
• Винбластин, 10 мг в/в струйно в 1-й день
• Метотрексат B: 500 мг/м2 в/в инфузия за 24 часа; 

Bb: 1000 мг/м2 в/в инфузия за 24 часа; BB: 5000 мг/м2 в/в 
инфузия за 6 часов) в 1-й день

• Циклофосфамид, 200 мг/м2 в/в инфузия в 1–5-й дни
• Доксорубицин, 25 мг/м2 в/в инфузия в 4, 5 дни

С.К. Кравченко, Л.Г. Горенкова, А.М. Ковригина, С.М. Куликов. Исследование сравнительной эффективности программ СНОЕР и NHL BFM-90 у ранее не получавших лечения больных первичной анапластической крупнокле-
точной АЛК-позитивной лимфомой // Алгоритмы диагностики и протоколы лечения заболеваний системы крови / под ред. В.Г. Савченко. М.: Практика, 2018. — Т. 2. — С. 659—682.

ПЭТ «-»

ПЭТ «+»

ПЭТ «-»

ПЭТ «+»

Рандомизация

Ауто-ТГСК — трансплантация аутологичных гемопоэтических стволовых клеток.

CHOEP-21, 6 курсов NHL BFM-90, 6 курсов
(ветви К1, К2, К3)
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Протокол дифференцированного лечения больных ангиоиммунобластной Т-клеточной 
лимфомой в возрасте моложе 55 лет по модифицированному протоколу ОЛЛ, 2009 
с различными вариантами поддерживающей терапии (протокол RAITL 2017)

Перед началом лечения

ПЭТ-КТ

ПЭТ-КТ

Два года поддерживающей терапии 
иммуномодуляторами

Два года поддерживающей терапии по 
модифицированному протоколу ОЛЛ, 2009

Полная ремиссия

Частичная ремиссия

HLA-типирование

Модифицированный протокол 
ОЛЛ, 2009 (I, II фазы индукции, 

I-III консолидации)
АИТЛ, < 55 лет

Клиническое обследова-
ние, ИМХ, исследование 
белков сыворотки крови, 

молекулярная диагностика, 
иммунофенотипирование, 

вирусологические исследова-
ние, ПЭТ- КТ

День 70
или после завершения II фазы 

индукции

Клиническое
обследование, мониторинг МОБ, 
ИМХ, иммунофенотипирование

Клиническое
обследование, мониторинг МОБ, 
ИМХ, иммунофенотипирование, 

ПЭТ-КТ

Клиническое
обследование, мониторинг МОБ, 
ИМХ, иммунофенотипирование

Клиническое
обследование, мониторинг МОБ, 
ИМХ, иммунофенотипирование

День 70
или после завершения II фазы 

индукции

После 12 курсов или через 1 год 
поддерживающей терапии

После 24 курса или через 2 года 
поддерживающей

терапии

Критерии полной ремиссии: полное отсутствие клинико-лабораторных признаков заболевания.
Методы оценки МОБ: исследование Т-клеточной клональности, G17V мутации гена RHOA в образцах периферической 
крови и костного мозга. АИТЛ — ангиоиммунобластная Т-клеточная лимфома; ИМХ — иммунохимия; МОБ — минимальная 
остаточная болезнь.
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Протокол RAITL 2017 (окончание)
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Н. Г. Чернова, Е. Е. Звонков. Протокол дифференцированного лечения больных ангиоиммуно бластной Т-клеточной лимфомой моложе 55 лет по модифицированному протоколу ОЛЛ, 2009 с различными вариантами 
поддерживающей терапии (RAITL 2017) //Алгоритмы диагностики и протоколы лечения заболеваний системы крови / под ред. В. Г. Савченко. М.: Практика, 2018. — Т. 2. — С. 637—658.
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Исследовательский протокол лечения анапластической крупноклеточной 
лимфомы, ALK-негативной у больных до 55 лет

Анапластическая крупноклеточная лимфома, ALK-негативная, возраст < 55 лет

I–II стадия Ann Arbor

2 курса BV - mNHL-BFM-90 (Блок А)

Ауто-ТГСК с кондиционированием в режиме СЕАМ

BV - mNHL-BFM-90 (Блок А)
• BV 1,8 мг/кг в/в капельно в течение 1 часа, 0 день
• Ифосфамид 800 мг/м² в/в капельно в течение 1 часа, 1–5 дни
• Дексаметазон 10 мг/м² в/в капельно/внутрь, 1–5 дни
• Метотрексат 2000 мг/м² в/в капельно в течение 6 часов, 1 день
• Доксорубицин 50 мг/м² в/в капельно, 3 день
• Цитарабин 150 мг/м² в/в капельно через каждые 12 часов, 

4-5 дни
• Этопозид 100 мг/м² в/в капельно, 4–5 дни

СЕАМ
• Ломустин 200 мг/м² внутрь -7 день
• Этопозид 150 мг/м² в/в капельно через каждые 12 часов, 

-6 –-3 дни
• Цитарабин 200 мг/м² в/в капельно через каждые 12 часов, 

-6 –-3 дни
• Мелфалан 140 мг/м² в/в капельно, -2 день
• Реинфузия СКК в/в капельно, 0 день

Ауто-ТГСК с кондиционированием в режиме СЕАМ

4 курса BV - mNHL-BFM-90 (Блок А)

III–IV стадия Ann Arborn Arbor

Начало очередного курса на 22 день

BV — Брентуксимаб Ведотин,
Ауто-ГСК — аутологичные гемопоэтические стволовые клетки,
Ауто-ТГСК — трансплантация аутологичных гемопоэтических стволовых клеток
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Клинические рекомендации по диагностике и лечению 
хронического миелолейкоза

Критерии ответа на терапию ИТК в первой и второй линии лечения
Время Оптимальный ответ Предупреждение Неудача терапии

Исходно ДХА высокого риска в Ph+ клетках, 
группа высокого риска по ELTS

3 месяца
BCR::ABL1 ≤ 10 %

 и/или
Ph+ ≤ 35 %*

BCR::ABL1 > 10 %
 и/или

Ph+ 36–95 %*

Нет ПГО и/или
BCR::ABL1 > 10 %, подтвержденный 

повторным анализом через 1–3 месяца
 и/или Ph+ > 95 %

6 месяцев BCR::ABL1 ≤ 1 %
 и/или Ph+ 0 %*

BCR::ABL1 > 1 %–10 %
 и/или Ph+1–35 %*

BCR::ABL1 > 10 % 
 и/или Ph+ > 35 %

12 месяцев BCR::ABL1 ≤ 0,1 % BCR::ABL1 > 0,1–1 % BCR::ABL1 > 1 % 
 и/или Ph+ > 0 %

В дальнейшем и в любое время BCR::ABL1 ≤ 0,1 % BCR::ABL1 > 0,1–1 %
BCR::ABL1 > 1 % и/или Ph+ > 0 %
 Мутации BCR::ABL1, приводящие 

к резистентности 

*Для пациентов без неудачи терапии стандартное цитогенетическое исследование костного мозга рекомендуется в тех случаях, когда стандартизированный молекулярный мониторинг невозможен

Тактика в зависимости от ответа на терапию первой линии
Оптимальный Наилучшие долгосрочные результаты. Изменение терапии не показано

Предупреждение Рассмотреть вопрос о смене терапии или продолжить прием препарата в прежней дозе на фоне тщательного мониторинга эффективности терапии 
и обеспечить готовность к смене терапии в случае констатации неудачи

Неудача Необходимо изменение терапии для уменьшения риска прогрессирования и смерти

ПГО — полный гематологический ответ; ДХА — дополнительные хромосомные аномалии
https://cr.minzdrav.gov.ru/recomend/142_1
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Алгоритм терапии анемического синдрома у больных ПМФ

Заместительная 
гемокомпонентная терапия. 
Контроль уровня ферритина. 

Хелаторная терапия 
при повышении ферритина 

более 1000 мкг/л или 
трансфузии более 20 ед 
эритроцитарной взвеси. Препараты эритропоэтина Анаболические стероиды / 

преднизолон

Диагноз ПМФ
Анемия

Эритропоэтин ≥ 125 МЕ/мл

Ответ через 3 месяца 
(гематокрит 30–35 %, 

устранение необходимости 
переливания крови)

Продолжить терапию Продолжить терапиюИммуномодуляторы  
(клинические исследования)

Спленэктомия (гиперспленизм)

Ответ через 6 месяцев 
(гематокрит 30–35 %, 

устранение необходимости 
переливания крови)

нет

нет

нет

да

да

да
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Алгоритм лечения больных первичным миелофиброзом

Группа риска промежуточный-2 / высокий

I

II
III

Есть показания для алло-ТГСК

Наблюдение 
Симптоматическая терапия

Отсутствует возможность 
выполнить спленэктомию

Проведение алло-ТГСК

Медикаментозная терапия

Спленэктомия Лучевая терапия

Клинический анализ крови:
Абсолютное число нейтрофилов >1×109/л
Тромбоциты >75×109/л

Общее состояние:
Конституциональные симптомы 
(опросник МПН 10)

Тромбоцитоз
Нейтропения
ECOG >2
Резистентность/непереносимость медикаментозной 
терапии

нет

нет

да

да
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Алгоритм лечения больным первичным миелофиброзом (ПМФ) 
с массивной спленомегалией

ПМФ (промежуточный-2 или высокий риск /
IPSS/DIPSS/DIPSS+) Спленомегалия

Медикаментозная 
терапия

Оценка 
эффективности 

каждые 6 месяцев
Есть ответ

Лучевая терапия СОД 65 —100 Гр 
Общий ответ 63–95 %

Хирургическое лечение

Продолжить 
лечение

или

Cervantes, F. How I treat splenomegaly in myelofibrosis. Blood Cancer Journal 1, e37(2011). https://doi.org/10.lC38/bcj. 2011.36
Randhawa, J., Ostojic A., Vrhovac R et al. Splenomegaly in myelofibrosis—new options for therapy and the therapeutic potential of Janus kinase 2 inhibitors. J. Hematol Oncol 5, 43 (2012). https://doi.org/10.1186/1756-8722-5-13

Препарат Сокращение 
размеров селезенки, %

Увеличение уровня 
гемоглобина, %

Купирование 
конституциональных симптомов, %

Руксолитиниб 44 14 52-82

Гидроксикарбамид 28-40 12,50 50-100

Панкритиниб 44 <1 нет данных

Талидомид 19 43 нет данных

Помалидомид 10 19 нет данных

Леналидомид 0 нет данных нет данных

Мелфалан 23 нет данных нет данных

5-азацитидин 24 нет данных нет данных

Кладрибин 64 нет данных нет данных

Эверолимус 17 1 69

Купирование 
конституциональных 

симптомов, %

Увеличение 
уровня гемоглобина, %

Купирование 
портальной  

гипертензии, %

Увеличение числа 
тромбоцитов, %

67 23 50 0

нет

да
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Протокол терапии пациентов молодого и среднего возраста с истинной 
полицитемией и эссенциальной тромбоцитемией

Диагноз ИП, ЭТ
Возраст < 60 лет

Промежуточный, высокий риск  
тромботических осложнений (Marchioli)

Нежелательные
явления

Полный / частичный клинико-гематологический, молекулярный ответ 
ИЛИ стабилизация через 6 месяцев

ИЛИ 
Полный / частичный клинико-гематологический, молекулярный, 

морфологический ответ ИЛИ стабилизация через 12, 24, 48 месяцев

Интерферон альфа-2b

Интерферон альфа-2b
Пегилированный 

интерферон альфа-2b

Анагрелид
Гидроксикарбамид

Пегилированный 
интерферон альфа-2b Гидроксикарбамид

Смена терапии: Продолжить терапию

нет

нет

да

да
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Необходимые критерии и условия для наблюдения пациентов с ХМЛ 
в молекулярной ремиссии без терапии ИТК в условиях клинической практики

Оптимальные критерии Допустимые критерии Отмена ИТК не показана

Возраст на момент отмены старше 18 лет младше 18 лет

Фаза ХМЛ Хроническая фаза Вторая хроническая фаза (анамнез 
фазы акселерации или бластного криза)

Тип транскрипта p210 (e13a2/e14a2) p190 (e1a2), p230 (e19a2)

Количество линий ИТК ≥1 линий ИТК
 (при отсутствии резистентности в анамнезе) Резистентность к ИТК в анамнезе

Длительность терапии

Иматиниб (или иматиниб+ИТК2 во второй линии)

≥ 5 лет < 5 лет

ИТК2 в первой линии

≥ 4 лет < 4 лет

Длительность ГлМО 

МО4 и глубже (< 0,01 %) 

≥ 3 лет ≥ 2 лет < 2 лет

МО4,5 и глубже (< 0,0032 %) 

≥ 2 лет ≥ 1 года <1 года

Обязательным условиям для отмены ИТК является наличие возможность проведения молекулярного мониторинга после 
прекращения терапии в лаборатории, стандартизированной по IS

https://cr.minzdrav.gov.ru/recomend/142_1
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Алгоритм обеспечения сосудистого доступа при острых лейкозах

Индукция ремиссии

Консолидация,
Поддерживающая 
терапия

Острый миелоидный 
лейкоз, МДС, 

апластическая анемия

Нетуннелируемый ЦВК1 
в одну из вен бассейна ВПВ

Нетуннелируемый ЦВК1 в одну 
из вен бассейна ВПВ

Продолжение использования 
ПИЦВК, порт-система или не-

туннелируемый ЦВК1 в одну из 
вен бассейна ВПВ

Продолжение использования 
ПИЦВК, порт-система или не-

туннелируемый ЦВК1 в одну из 
вен бассейна ВПВ

При необходимости лейкоцитафереза, плазмафе-
реза, заместительной почечной терапии устанавли-

вается перфузионный катетер

ПИЦВК2 или нетуннелируе-
мый ЦВК1 в бедренную вену

ПИЦВК2 или нетуннелиру-
емый ЦВК1 в одну из вен 

бассейна ВПВ

Острый промиелоцитарный 
Лейкоз с геморрагическим 

синдромом

Острый 
лимфобластный лейкоз 

ВПВ — верхняя полая вена (вены бассейна ВПВ: внутренняя яремная, подключичная, аксиллярная); МДС — миелодиспластический 
синдром; ПИЦВК— периферически имплантируемый центральный венозный катетер; ЦВК — центральный венозный катетер.
1 Предпочтительно использовать двухпросветные или трехпросветные нетуннелируемые ЦВК.
2 Предпочтительно использовать высокопоточные полиуретановые ПИЦВК, желательно двухпросветные.

Галстян Г.М., Спирин М.В. Сосудистый доступ в гематологии М.: Практика, 2021. 232 с.



50

Алгоритм обеспечения сосудистого доступа при лимфомах

Лимфомы, множественная миелома

Лимфомы без поражения средостения,
множественная миелома

Высокодозная
химиотерапия,

ауто-ТГСК

Нет
синдрома ВПВ

Нетуннелируемый ЦВК1 в 
одну из вен бассейна ВПВ, 
порт-система или ПИЦВК2

Нетуннелируемый 
ЦВК1 в одну из вен 

бассейна ВПВ

Поражение лимфоузлов 
шеи, околоключичных 

областей, биопсия, нет 
доступа к яремной, под-

ключичной венам
Есть

синдром ВПВ

В бедренную вену нетунне-
лируемый или туннелируе-

мый ЦВК или порт-система3

ПИЦВК2 в 
одну из вен 

бассейна ВПВ

Неинтенсив-
ные програм-
мы химиоте-

рапии

КСД, ПИЦВК1

или порт-система 
в одну из вен бас-

сейна ВПВ

Лимфомы с поражением средостения.
Обязательно выполнение КТ-ангиографии для опре-

деления проходимости вен бассейна ВПВ

Ауто-ТГСК — трансплантация аутологичных гемопоэтических стволовых клеток; ВПВ — верхняя полая вена (вены бассейна ВПВ: вну-
тренняя яремная, подключичная, аксиллярная); НПВ — нижняя полая вена; ПИЦВК — периферически имплантируемый центральный 
венозный катетер; ЦВК — центральный венозный катетер, КСД — катетер средней длины (подобно ПИЦВК устанавливается в глубокие 
вены плеча (головная, основная, плечевые)
1 Предпочтительно использовать двухпросветные или трехпросветные нетуннелируемые ЦВК.
2 Предпочтительно использовать ПИЦВК со встроенными в конструкцию клапанами (Грошонг, внешние).
3 расположение дистального конца катетера в НПВ ниже устья почечных вен или в правом предсердии.

Галстян Г.М., Спирин М.В. Сосудистый доступ в гематологии М.: Практика, 2021. 232 с.

При возможности из-за окклюзии ВПВ установить 
нетуннелируемый катетер через вены бассейна ВПВ 
возможна установка тонкого ПИЦВК2, если его диа-
метр менее 40 % просвета сосуда в месте сужения
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Алгоритм обеспечения сосудистого доступа 
при трансплантации гемопоэтических стволовых клеток (ТГСК)

Алгоритм обеспечения сосудистого доступа 
при врожденных и приобретенных коагулопатиях

ТГСК

Ауто-ТГСК

Нетуннелируемый
ЦВК

Нетуннелируемый ЦВК
(использование до 1 мес)

Туннелируемый ЦВК
 (катетер Хикмана, Леонарда) 
(использование до 4–6 мес)

Алло-ТГСК

Алло-ТГСК — трансплантация аллогенных гемопоэтических стволовых клеток; 
Ауто-ТГСК — трансплантация аутологичных гемопоэтических стволовых клеток; 
ЦВК — центральный венозный катетер.

КСД — катетер средней длины (подобно ПИЦВК устанавливается в глубокие вены плеча (головная, основная, плечевые)
ВПВ — верхняя полая вена;
ПИЦВК — периферически имплантируемый центральный венозный катетер;
ЦВК — центральный венозный катетер.

Врожденные коагулопатии (гемофилия, болезнь Виллебранда и прочие без наличия ингибитора к факторам свертывания)

Однократные, редкие вмешательства

КСД или нетуннелируемый ЦВК в одну 
из вен бассейна ВПВ после замести-

тельной терапии дефицитным фактором

Регулярное введение дефицитного 
фактора

КСД, ПИЦВК или порт-система в одну 
из вен бессейна ВПВ

Длительное лечение без введения 
фактора (химиотерапия и т.п.) 

ПИЦВК

Врожденные и приобретенные коагулопатии с наличием 
ингибитора к факторам (ингибиторная гемофилия)

КСД, ПИЦВК, при невозможности — в бедренную вену 
нетуннелируемый ЦВК

Галстян Г.М., Спирин М.В. Сосудистый доступ в гематологии М.: Практика, 2021. 232 с.
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Обслуживание венозных устройств

Промывание катетера 
Использовать шприцы объемом 10 мл

После введения препаратов Болюсное введение 10 мл физиологического раствора для всех венозных катетеров  
(за исключением периферических катетеров, где достаточно 5 мл)

Парентеральное питание, компоненты крови Болюсное введение 20 мл (2 × 10 мл) физиологического раствора для всех венозных катетеров

Режимы

Нетуннелируемые ЦВК Ежедневно

Туннелируемые ЦВК, ПИЦВК Стационарное лечение — ежедневно.  
Амбулаторное лечение — еженедельно

Порт-системы Ежемесячно

Закрытие (консервация) катетера

Объем

1 мл для периферических катетеров.
1,5 мл в каждый ход катетера для катетеров средней длины, ПИЦВК,  

нетуннелируемых ЦВК и туннелируемых ЦВК с небольшим (<1 мм) внутренним диаметром.
2,5 мл в каждый ход катетера для туннелируемых ЦВК с большим (>1 мм) внутренним диаметром, порт-систем

ПИЦВК — периферически имплантируемый центральный венозный катетер;
ЦВК — центральный венозный катетер.

Галстян Г.М., Спирин М.В. Сосудистый доступ в гематологии М.: Практика, 2021. 232 с.
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Алгоритм обследования больных с острой дыхательной недостаточностью

Галстян Г.М., Спирин М.В. Сосудистый доступ в гематологии М.: Практика, 2021. 232 с.

Кашель, одышка, лихорадка, аускультативная картина

Исследование газов артериальной крови

УЗИ легких

Диффузные изменения в легких

КТ — компьютерная томография; 
ПЦР — полимеразная цепная реакция; 
РИФ — реакция иммунофлюоресценции; 
ЦМВ — цитомегаловирус.

Исключить сердечную недостаточность,  
при показаниях назначают диуретики

Изменения сохраняются

Микробиологическое исследование 
(количественный метод) + исследование на 

легионеллез (моча, лаважная жидкость)

Диагноз установлен Выявление пневмоцист в мазках, 
окрашенных по Романовскому— 

Гимзе или с помощью РИФ

Выявление ЦМВ методом ПЦР 
(кровь, лаважная жидкость), определение антител 

классов IgM и IgG в сывороткеЛечение 3—10 дней

Лечение эффективно

Цитология  
отпечатков

Гистологическое 
исследование

Бактериоскопия (окраски 
по Романовскому—Гимзе, Граму)

Выявление пневмоцист, ЦМВ, вируса Эпштейна-Барр 
иммуногистохимическим методом

Посев 
ткани

Отсутствие эффекта или недостаточный эффект Диагноз не установлен

Биопсия легкого

Исследование лаважной 
жидкости и сыворотки 

на уровень галактоманнана

Цитологическое 
исследование: окраска по 

Романовскому —Гимзе

Бактериоскопия: окраски 
по Граму, Романовскому — 
Гимзе, Цилю — Нильсену

Очаговые изменения в легких

КТ легких (желательна у всех больных). Абсолютные показания — отсутствие рентгенологических изменений, наличие полостей, 
подозрение на поражение легких ЦМВ, пневмоцистами, грибами, опухолевыми клетками. При ОДН КТ проводят всем больным

Фибробронхоскопия + бронхоальвеолярный лаваж

Исследование лаважной жикости, сыворотки, мочи




