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ɋɔȾɔɊɀȺɇɂȿ 

ɑɚɫɬ 1. Ȼɟɧɢɝɧɟɧɢ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ  
Ȼɨɥɟɫɬɢ ɢ ɫɢɧɞɪɨɦɢ ɧɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ 

Ⱥɧɟɦɢɹ ɧɚ FANCONI  
Ⱥɧɟɦɢɹ ɧɚ DIAMOND–BLACKFAN 

Ʉɨɧɝɟɧɢɬɚɥɧɚ ɞɢɫɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ 

ɋɢɧɞɪɨɦ ɧɚ KOSTMAN 

ɉɪɢɞɨɛɢɬɚ ɱɢɫɬɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɚ ɚɩɥɚɡɢɹ  

ɉɪɢɞɨɛɢɬɚ ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ 

Ⱥɜɬɨɢɦɭɧɧɢ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɢ ɚɧɟɦɢɢ 

Ȼɟɬɚ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ 

ɉɚɪɨɤɫɢɡɦɚɥɧɚ ɧɨɳɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɭɪɢɹ 

Ȼɨɥɟɫɬ ɧɚ ȽɈɒȿ 

ɂɦɭɧɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

Ɍɪɨɦɛɨɬɢɱɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɱɧɚ ɩɭɪɩɭɪɚ 

ɏɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɢ ȼ 

ɏɟɦɨɮɢɥɢɹ ɫ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ 

Ȼɨɥɟɫɬ ɧɚ  von Willebrand 

ɉɪɢɞɨɛɢɬɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 

Ⱦɢɫɟɦɢɧɢɪɚɧɨ ɜɴɬɪɟɫɴɞɨɜɨ ɫɴɫɢɪɜɚɧɟ 

 
ɑɚɫɬ 2. Ɇɢɟɥɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ  
Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 

ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɝɟɧɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

ɉɨɥɢɰɢɬɟɦɢɹ ɜɟɪɚ 

ȿɫɟɧɰɢɚɥɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɦɢɹ 

Ɇɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ 

Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɢ ɫɢɧɞɪɨɦɢ 

Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɢ/ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ 

Ɇɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ 

Ɉɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

 

ɑɚɫɬ 3. Ʌɢɦɮɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ  
Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 

ɉɪɟɤɭɪɫɨɪɧɢ ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ - ɨɫɬɪɚ ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ 
ɥɟɜɤɢɦɢɹ/ɥɪɢɦɮɨɛɥɚɫɬɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ/ɞɪɟɛɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɰɢɬɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

Ⱦɢɮɭɡɟɧ ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

Ȼɴɪɤɢɬɨɜ ɥɢɦɮɨɦ 

Ɋɟɞɤɢ ɚɝɪɟɫɢɜɧɢ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ (ɩɥɚɡɦɨɛɥɚɫɬɟɧ, ɰɧɫ, 
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ɢɧɬɪɚɜɚɫɤɭɥɚɪɟɧ ɢ ɞɪ.) 
Ɇɚɧɬɟɥɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

Ɏɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

Ɇɚɪɝɢɧɚɥɧɨ-ɡɨɧɨɜɢ ɥɢɦɮɨɦɢ 

Ɍɪɢɯɨɥɟɜɤeɦɢɹ 

Ʌɢɦɮɨɩɥɚɡɦɨɰɢɬɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

ɑɟɫɬɢ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ (ɩɟɪɢɮɟɪɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ) 
Ɋɟɞɤɢ Ɍ/NK ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ 

Ʉɨɠɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ 

ɏɨɞɠɤɢɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ 

ɇɨɞɭɥɚɪɟɧ ɏɨɞɠɤɢɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɨ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚɧɟ 

Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɏɨɞɠɤɢɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ 

ɉɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ 

Ɇɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ 

ɋɨɥɢɬɚɪɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ 

Ⱥɦɢɥɨɢɞɨɡɚ 

Ȼɨɥɟɫɬ ɧɚ Castlemann 

 
ɑɚɫɬ 4. Tɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ  
Ɇɨɛɢɥɢɡɚɰɢɨɧɧɢ ɪɟɠɢɦɢ 

Ʉɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢ ɪɟɠɢɦɢ 

Ɉɫɬɪɚ ɢ ɯɪɨɧɢɱɧɚ GvHD 

 
ɑɚɫɬ 5. ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɹ  

ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ №1. Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɢ 

ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ №2. ɋɬɚɞɢɪɚɳɚ ɫɢɫɬɟɦɚ ɩɪɢ ɥɢɦɮɨɦɢ 

ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ №3. ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɢɧɞɟɤɫɢ ɩɪɢ ɥɢɦɮɨɦɢ 

ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ №4. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɩɪɢ ɥɢɦɮɨɦɢ 
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ʦ̻̏еде̛̦е 
 
ȼ ɪɴɤɨɜɨɞɫɬɜɨɬɨ ɫɚ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɢ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢɹ ɡɚ ɧɢɜɨ ɧɚ 
ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɨɫɬ ɢ ɫɬɟɩɟɧɢ ɧɚ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨɫɬ: 

 
ɇɢɜɚ ɧɚ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɨɫɬ 
ɇɢɜɨ Ɍɢɩ ɧɚ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɨ 

1 Ⱦɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɨ, ɩɨɥɭɱɟɧɨ ɨɬ ɫɢɫɬɟɦɟɧ ɨɛɡɨɪ ɢɥɢ ɪɚɧɞɨɦɢɡɢɪɚɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ. 
2 Ⱦɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɨ, ɩɨɥɭɱɟɧɨ ɨɬ ɨɬɞɟɥɧɨ ɪɚɧɞɨɦɢɡɢɪɚɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ ɢɥɢ ɧɚɛɥɸɞɚɬɟɥɧɨ 

ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ ɫ ɞɪɚɦɚɬɢɱɟɧ ɟɮɟɤɬ. 
3 Ⱦɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɨ, ɩɨɥɭɱɟɧɨ ɨɬ ɧɟɪɚɧɞɨɦɢɡɢɪɚɧɢɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚɧɢ ɤɨɯɨɪɬɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ. 
4 Ⱦɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɨ, ɩɨɥɭɱɟɧɨ ɨɬ ɫɟɪɢɢ ɧɚ ɫɥɭɱɚɢ, ɤɨɧɬɪɨɥɢ ɧɚ ɫɥɭɱɚɢ ɢɥɢ ɢɫɬɨɪɢɱɟɫɤɢ 

ɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ. 
5 Ⱥɪɝɭɦɟɧɬɢ, ɨɫɧɨɜɚɧɢ ɧɚ ɪɭɬɢɧɧɚ ɩɪɚɤɬɢɤɚ. 

 

ɋɬɟɩɟɧɢ ɧɚ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨɫɬ 
ɋɬɟɩɟɧ ɋɴɜɦɟɫɬɢɦɨɫɬ ɫ ɧɢɜɨ ɧɚ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɨɫɬ 

A ɋɴɜɦɟɫɬɢɦɚ ɫ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɫ ɧɢɜɨ ɧɚ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɨɫɬ 1. 
B ɋɴɜɦɟɫɬɢɦɚ ɫ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɫ ɧɢɜɨ ɧɚ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɨɫɬ 2 ɢɥɢ 3ɢɥɢ ɟɤɫɬɪɚɩɨɥɚɰɢɢ* ɨɬ 

ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɫ ɧɢɜɨ ɧɚ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɨɫɬ 1. 
C ɉɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɫ ɧɢɜɨ ɧɚ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɨɫɬ 4 ɢɥɢ ɟɤɫɬɪɚɩɨɥɚɰɢɢ ɨɬ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɫ ɧɢɜɨ ɧɚ 

ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɨɫɬ 2 ɢɥɢ 3. 
D ɇɢɜɨ ɧɚ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɨɫɬ 5 ɢɥɢ ɧɟɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɧɢ ɢɥɢ ɧɟɭɛɟɞɢɬɟɥɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɧɚ 

ɜɫɹɤɨ ɧɢɜɨ. 
 

ɐɟɥ ɧɚ ɪɴɤɨɜɨɞɫɬɜɨɬɨ ɟ ɞɚ ɩɪɟɞɫɬɚɜɢ ɨɫɴɜɪɟɦɟɧɟɧɢ ɚɥɝɨɪɢɬɦɢ ɡɚ 
ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɨɜɟɞɟɧɢɟ ɩɪɢ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ, ɚɞɚɩɬɢɪɚɧɢ ɡɚ 
ɦɟɞɢɰɢɧɫɤɚɬɚ ɩɪɚɤɬɢɤɚ ɜ Ȼɴɥɝɚɪɢɹ. 
 

Ɂɚɛɟɥɟɠɤɚ: 
Ɇɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɟ ɪɟɢɦɛɭɪɫɢɪɚɬ ɨɬ ɇɁɈɄ ɤɴɦ 01.03.2018 ɝɨɞɢɧɚ 
ɡɚ ɤɨɧɤɪɟɬɧɢɬɟ ɧɨɡɨɥɨɝɢɱɧɢ ɟɞɢɧɢɰɢ ɫɚ ɨɬɛɟɥɹɡɚɧɢ ɫ “*” ɜ ɬɟɤɫɬɚ. 
 

 

 

 

 
Зɚɛɟɥɟɠɤɚ: 
Лɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ ɧɟɪɚɡɪɟɲɟɧɢ ɡɚ ɭɩɨɬɪɟɛɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɩɪɢ ɭɫɥɨɜɢɹɬɚ ɢ ɩɨ ɪɟɞ, 
ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɫ Нɚɪɟɞɛɚ № 10 ɨɬ 17 ɧɨɟɦɜɪɢ 2011 ɝ. ɡɚ ɭɫɥɨɜɢɹɬɚ ɢ ɪɟɞɚ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɧɟɪɚɡɪɟɲɟɧɢ ɡɚ 
ɭɩɨɬɪɟɛɚ ɜ Ɋɟɩɭɛɥɢɤɚ Ȼɴɥɝɚɪɢɹ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ, ɤɚɤɬɨ ɢ ɡɚ ɭɫɥɨɜɢɹɬɚ ɢ ɪɟɞɚ ɡɚ ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ, ɩɪɨɦɟɧɢ, 
ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɢ ɞɨɫɬɚɜɤɚ ɧɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ ɨɬ ɫɩɢɫɴɤɚ ɩɨ ɱɥ. 266ɚ, ɚɥ. 2 ɨɬ Зɚɤɨɧɚ ɡɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢɬɟ 
ɩɪɨɞɭɤɬɢ ɜ ɯɭɦɚɧɧɚɬɚ ɦɟɞɢɰɢɧɚ (ɨɛɧ. Ⱦȼ ɛɪ.95 ɨɬ 2.12. 2011ɝ., ɞɨɩ. Ⱦȼ ɛɪ.24 ɨɬ 12.03. 2013ɝ.) ɧɚ 
ɦɢɧɢɫɬɴɪɚ ɧɚ ɡɞɪɚɜɟɨɩɚɡɜɚɧɟɬɨ. 
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ˋ̭̌т 1. ʥе̛̦̦̐е̛̦ ̵е̥̌толо̛̐ч̛̦ ̌̍̚оля̛̦̏̌я 
 

ʥоле̭т̛ ̛ ̛̭̦д̬о̛̥ ̦̌ ко̭т̦о̥о̻̚ч̦̌ ̦едо̭т̌т̻ч̦о̭т 
 

Ƚɪɭɩɚ ɨɬ ɜɪɨɞɟɧɢ ɫɴɫɬɨɹɧɢɹ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, ɩɪɢɱɢɧɟɧɢ ɨɬ ɚɜɬɨɡɨɦɧɨ-
ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɢ ɢɥɢ ɚɜɬɨɡɨɦɧɨ-ɪɟɰɟɫɢɜɧɢ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ. ɉɪɟɞɫɬɚɜɹɬ ɫɟ 
ɩɪɟɞɢɦɧɨ ɤɚɬɨ ɩɚɧɰɢɬɨɩɟɧɢɢ, ɧɨ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɦɨɧɨ- ɢ ɛɢɰɢɬɨɩɟɧɢɢ. 
Ɉɛɳɢɹɬ ɢɦ ɛɪɨɣ ɟ ɧɚɞ 30. ɉɪɢɧɚɞɥɟɠɚɬ ɤɴɦ ɝɪɭɩɚɬɚ ɧɚ ɪɟɞɤɢɬɟ ɛɨɥɟɫɬɢ. 
 

ʤ̦е̛̥я ̦̌ FANCONI  

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 
Ⱥɜɬɨɡɨɦɧɨ-ɪɟɰɟɫɢɜɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɩɪɟɞɫɬɚɜɹɳɨ ɫɟ ɫ ɩɚɧɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɢ ɜɪɨɞɟɧɢ 
ɦɚɥɮɨɪɦɚɰɢɢ. Ɂɚɫɹɝɚ ɞɜɚɬɚ ɩɨɥɚ. ɇɹɦɚ ɬɨɱɧɢ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɱɟɫɬɨɬɚ.  
 

2. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
2.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

 ɚɧɚɦɧɟɡɚ 

 ɨɛɟɤɬɢɜɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ  
 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ 

 ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ 

 ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ 
 
2.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ: ɫɟɪɭɦɧɨ ɠɟɥɹɡɨ (ɋɀ), ɥɚɤɬɚɬ ɞɟɯɢɞɪɨɝɟɧɚɡɚ (ɅȾɏ), 
ɫɟɪɭɦɧɢ ɬɪɚɧɫɚɦɢɧɚɡɢ, ɢɧɞɢɪɟɤɬɟɧ ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ, ɯɚɩɬɨɝɥɨɛɢɧ, ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ 

 ɜɢɪɭɫɧɚ ɫɟɪɨɥɨɝɢɹ: ɯɟɩɚɬɢɬɧɢ ɜɢɪɭɫɢ, EBV, CMV 

 ɨɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ (ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɤɟɥɟɬɧɢ ɢ ɞɪɭɝɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ) 
 ɝɟɧɟɬɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 

2.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
 ɜɪɨɞɟɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ 

 ɧɨɪɦɨ/ɦɚɤɪɨɰɢɬɧɚ ɚɧɟɦɢɹ, ɥɟɜɤɨɩɟɧɢɹ, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

 ɧɢɫɤɢ ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ  
 ɯɢɩɨɰɟɥɭɥɚɪɟɧ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ 

 ɩɨɜɢɲɟɧ ɮɟɬɚɥɟɧ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ  
 ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɬɟɫɬ – ɩɨɜɢɲɟɧɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɚ ɱɭɩɥɢɜɨɫɬ; ɞɨɤɚɡɜɚɧɟ ɧɚ 

ɝɟɧɢ, ɨɬɝɨɜɨɪɧɢ ɡɚ ɚɧɟɦɢɹ ɧɚ Fanconi 
 
3. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Ⱦɪɭɝɢ ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɢ ɚɧɟɦɢɢ, ɩɪɢɱɢɧɢ ɡɚ ɩɚɧɰɢɬɨɩɟɧɢɹ. 
 

4. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 

 ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɚɧɞɪɨɝɟɧɢ:  
Oxymetholone* 2-5 mg/kg ± Prednisone 5-10 mg ɜɫɟɤɢ ɜɬɨɪɢ ɞɟɧ 



6 

 

 ɯɟɦɚɬɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɪɚɫɬɟɠɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ (ɩɪɢ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɫɢɬɭɚɰɢɢ) 
 ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ/ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ 

 ɠɟɥɹɡɨɯɟɥɚɬɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɩɪɢ ɯɟɦɨɫɢɞɟɪɨɡɚ): 
Deferoxamine:  

ɞɟɰɚ – 20-40 mg/kg (ɜɴɡɪɚɫɬ ɩɨɞ 5 ɝɨɞɢɧɢ – 20-30 mg/kg) 
ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ – 20-50 mg/kg 

Deferasirox:  
ɞɢɫɩɟɪɝɢɪɚɳɢ ɫɟ ɬɚɛɥɟɬɤɢ: 20-40 mg/kg 
ɮɢɥɦɢɪɚɧɢ ɬɚɛɥɟɬɤɢ/ɝɪɚɧɭɥɢ: 14-28 mg/kg 

 

7. ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ 

 (ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɛɟɬɚ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ) 
 

ʤ̦е̛̥я ̦̌ DIAMOND–BLACKFAN 

 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 
Ⱥɜɬɨɡɨɦɧɨ-ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɨ ɢ ɩɨ-ɪɹɞɤɨ ɚɜɬɨɡɨɦɧɨ-ɪɟɰɟɫɢɜɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, 
ɩɪɟɞɫɬɚɜɹɳɨ ɫɟ ɫ ɢɡɨɥɢɪɚɧɚ ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɨɩɟɧɢɹ. Ɂɚɫɹɝɚ ɞɜɚɬɚ ɩɨɥɚ ɫ 
ɩɪɢɛɥɢɡɢɬɟɥɧɚ ɱɟɫɬɨɬɚ 1/150000.  
 
2. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
2.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

 ɚɧɚɦɧɟɡɚ 

 ɨɛɟɤɬɢɜɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ  
 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ 

 ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ 

 ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ 
 
2.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  

 ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ: ɋɀ, ɅȾɏ, ɫɟɪɭɦɧɢ ɬɪɚɧɫɚɦɢɧɚɡɢ, ɢɧɞɢɪɟɤɬɟɧ 
ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ, ɯɚɩɬɨɝɥɨɛɢɧ, ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ 

 ɜɢɪɭɫɧɚ ɫɟɪɨɥɨɝɢɹ: ɯɟɩɚɬɢɬɧɢ ɜɢɪɭɫɢ, EBV, CMV 

 ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧ (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
 “I” ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɟɧ ɚɧɬɢɝɟɧ (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
 ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɚ ɚɞɟɧɨɡɢɧ ɞɟɚɦɢɧɚɡɚ (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
 ɝɟɧɟɬɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
 

2.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɨɫɬɚɜɹ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
 ɧɚɱɚɥɨ ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ ɫɥɟɞ ɪɚɠɞɚɧɟ 

 ɜɪɨɞɟɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ 

 ɧɨɪɦɨɯɪɨɦɧɚ-ɦɚɤɪɨɰɢɬɧɚ ɚɧɟɦɢɹ  
 ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ: ɧɚɦɚɥɟɧɢ 

 ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ: ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɛɪɨɣ ɢɥɢ ɥɟɤɨ ɧɚɦɚɥɟɧɢ 

 ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ: ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɛɪɨɣ  
 ɧɨɪɦɨɰɟɥɭɥɚɪɟɧ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ ɫ ɢɡɨɥɢɪɚɧɨ ɧɚɦɚɥɟɧɢɟ ɧɚ 

ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɢ ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɢ 

 ɩɨɜɢɲɟɧ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧ 

 ɩɨɜɢɲɟɧ ɮɟɬɚɥɟɧ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ  
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 ɩɨɜɢɲɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɚ ɚɞɟɧɨɡɢɧ ɞɟɡɚɦɢɧɚɡɚ 

 ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɟɧ ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɬɟɫɬ (ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ ɝɟɧ RPS19 ɜ ɨɤɨɥɨ 25 % ɨɬ 
ɫɥɭɱɚɢɬɟ) 
 

3. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Ⱦɪɭɝɢ ɚɧɟɦɢɱɧɢ ɫɴɫɬɨɹɧɢɹ. 
 
4. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ:  
Prednisone: 2 mg/kg 3-4 ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ 
Methylprednisolon: ɩɭɥɫ 30-100 mg/kg ɞɧɟɜɧɨ (ɪɹɞɤɨ, ɫɥɟɞ ɧɟɭɫɩɟɯ 
ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ Prednisone) 

 ɯɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɟɧ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ 

 ɠɟɥɹɡɨɯɟɥɚɬɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɩɪɢ ɯɟɦɨɫɢɞɟɪɨɡɚ): (ɜɠ Ⱥɧɟɦɢɹ ɧɚ 
Fanconi) 

 ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 
 

7. ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ 

 (ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɛɟɬɚ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ) 
 

Ко̦̐е̛̦т̌л̦̌ д̛̭е̛̬т̬опоет̛ч̦̌ ̦̌е̛̥я 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ƚɟɧɟɬɢɱɧɨ ɞɟɬɟɪɦɢɧɢɪɚɧɚ ɚɧɟɦɢɹ, ɞɴɥɠɚɳɚ ɫɟ ɧɚ ɧɟɟɮɟɤɬɢɜɧɚ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɡɚ 
ɩɨɪɚɞɢ ɪɚɧɧɨ ɪɚɡɪɭɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢɬɟ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ. Ɂɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɟ 
ɫ ɮɚɦɢɥɟɧ ɯɚɪɚɤɬɟɪ ɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɡɚɩɨɱɧɟ ɜ ɞɟɬɫɤɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɢɥɢ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ. 
ɉɪɢ ɱɚɫɬ ɨɬ ɛɨɥɧɢɬɟ, ɤɨɧɝɟɧɢɬɚɥɧɚɬɚ ɞɢɫɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ (ɄȾȺ) ɫɟ 
ɭɧɚɫɥɟɞɹɜɚ ɩɨ ɚɜɬɨɡɨɦɧɨ-ɪɟɰɟɫɢɜɟɧ ɧɚɱɢɧ ɢ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹɬ ɤɚɬɨ ɬɢɩ I ɢ II, ɚ 
ɛɨɥɧɢɬɟ ɫ ɚɜɬɨɡɨɦɧɨ-ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɨ ɭɧɚɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹɬ ɤɚɬɨ ɬɢɩ III.  
2. Ʉɥɚɰɢɮɢɤɚɰɢɹ 

 ɄȾȺ ɬɢɩ I: CDAN1 ɝɟɧ ɪɚɡɩɨɥɨɠɟɧ ɜ ɯɪɨɦɨɡɨɦɚ 15 (15q15.1-q15.3) 

 ɄȾȺ ɬɢɩ II: CDAN2 ɝɟɧ ɥɨɤɚɥɢɡɢɪɚɧ ɜ ɯɪɨɦɨɡɨɦɚ 20 (20q11.2) 
 ɄȾȺ ɩɢɬ III: CDAN3 ɝɟɧ ɥɨɤɚɥɢɡɢɪɚɧ ɜ  ɯɪɨɦɨɡɨɦɚ 15 (15q21-q25) 

 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 

 ɚɧɚɦɧɟɡɚ 

 ɨɛɟɤɬɢɜɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ  
 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ 

 ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ 

 ɋɀ, ɮɟɪɢɬɢɧ 

 ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 
 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ: ɅȾɏ, ɫɟɪɭɦɧɢ ɬɪɚɧɫɚɦɢɧɚɡɢ, ɢɧɞɢɪɟɤɬɟɧ ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ, 
ɯɚɩɬɨɝɥɨɛɢɧ 

 ɜɢɪɭɫɧɚ ɫɟɪɨɥɨɝɢɹ: ɯɟɩɚɬɢɬɧɢ ɜɢɪɭɫɢ, ȿȻȼ, ɐɆȼ 

 ɝɟɧɟɬɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 



8 

 

 “I” ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɟɧ ɚɧɬɢɝɟɧ (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 

 

 ɄȾȺ I ɄȾȺ II ɄȾȺ III 
Ⱥɫɨɰɢɢɪɚɧɢ 
ɚɧɨɦɚɥɢɢ 

ɫɢɧɞɚɤɬɢɥɢɹ, 
ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɞɢɫɬɚɥɧɢ 
ɮɚɥɚɧɝɢ, 
ɧɚɜɪɨɥɨɝɢɱɧɢ 

ɧɟɨɛɢɱɚɣɧɢ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɢ 
ɝɚɦɚɩɚɬɢɢ, 
ɪɟɬɢɧɚɥɧɢ 
ɚɛɧɨɪɦɧɨɫɬɢ 

Ⱥɧɟɦɢɹ  ɥɟɤɚ ɞɨ ɫɪɟɞɧɚ ɥɟɤɚ ɞɨ ɫɪɟɞɧɚ ɥɟɤɚ 
ɀɋɇ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ɧɟɨɛɢɱɚɣɧɨ 
 MCV ɭɜɟɥɢɱɟɧ ɥɟɤɨ ɭɜɟɥɢɱɟɧ ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɢɥɢ 

ɥɟɤɨ ɭɜɟɥɢɱɟɧ 
Ȼɢɥɢɪɭɛɢɧ  ɭɜɟɥɢɱɟɧ ɭɜɟɥɢɱɟɧ ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɢɥɢ 

ɥɟɤɨ ɭɜɟɥɢɱɟɧ 
Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ 
ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ 

ɦɟɝɚɥɨɛɥɚɫɬɧɚ 
ɩɪɨɦɹɧɚ ɧɚ 
ɪɚɧɧɢ ɢ 
ɤɴɫɧɢ 
ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɢ; 
ɦɟɠɞɭɹɞɪɟɧɢ 
ɦɨɫɬɱɟɬɚ 

ɦɧɨɝɨɹɞɪɟɧɢ 
ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɧɢ 
ɢ ɤɴɫɧɢ 
ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɢ 

ɝɢɝɚɧɬɨɛɥɚɫɬɢ 

Ⱥɧɬɢ-i ɪɟɚɤɰɢɹ  
 

ɨɬɪɢɰɚɬɟɥɧɚ  ++ ɜɚɪɢɚɛɢɥɧɚ 

 
 

3. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Ⱦɪɭɝɢ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɢ ɚɧɟɦɢɢ ɤɚɬɨ ɜɪɨɞɟɧɚ ɫɮɟɪɨɰɢɬɧɚ ɚɧɟɦɢɹ, ɩɚɪɨɤɫɢɡɦɚɥɧɚ 
ɧɨɳɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɭɪɢɹ, ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɧɟɫɮɟɪɨɰɢɬɧɚ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ ɩɨɪɚɞɢ 
ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ G-6PD, ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɚ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ, ɚɧɟɦɢɹ ɫ ɧɟɟɮɟɤɬɢɜɧɚ 
ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɡɚ. 
 
4. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 

ɄȾȺ I ɄȾȺ II ɄȾȺ III 
α-Interferon, 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɀɋɇ 
(Deferoxamine, 
Deferasirox) 
 

ɋɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ, 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɀɋɇ 
(Deferoxamine, 
Deferasirox) 

ɋɤɪɢɧɢɪɚɧɟ ɡɚ 
ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ 
ɝɚɦɚɩɚɬɢɹ, 
ɨɮɬɚɥɦɨɥɨɝɢɱɧɢ 
ɩɪɟɝɥɟɞɢ  

 Ⱦɨɡɢ ɢ ɧɚɱɢɧ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɠɟɥɹɡɨɯɟɥɚɬɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ – ɜɢɠ 
ɚɧɟɦɢɹ ɧɚ Fanconi. 

 

7. ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ 

 (ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɛɟɬɚ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ) 
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ˁ̛̦д̬о̥ ̦̌ KOSTMAN 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. ʑ˓ˑˇˈː˃ ˕ˈˉˍ˃ ːˈ˖˕˓ˑ˒ˈːˋˢ ˔ ː˃˚˃ˎˑ ˅ ˓˃ːː˃ ˇˈ˕˔ˍ˃ ˅˝ˊ˓˃˔˕ ˔ ˒ˑ˅˕˃˓ˢ˜ˋ ˔ˈ ˉˋ˅ˑ˕ˑˊ˃˔˕˓˃˛˃˅˃˜ˋ ˋː˗ˈˍ˙ˋˋ. ʞ˓ˈˇˋˏːˑ ˃˅˕ˑˊˑˏːˑ-ˇˑˏˋː˃ː˕ːˑ ˊ˃˄ˑˎˢ˅˃ːˈ ˔ ˏ˃˕˖˓˃˙ˋˑːˈː ˃˓ˈ˔˕ ː˃ ˏˋˈˎˑˋˇːˋ ˒˓ˈˍ˖˓˔ˑ˓ˋ ː˃ ːˋ˅ˑ ˒˓ˑˏˋˈˎˑ˙ˋ˕-ˏˋˈˎˑ˙ˋ˕ˈː ˔˕˃ˇˋˌ ː˃ ˇˋ˗ˈ˓ˈː˙ˋ˃˙ˋˢ. 
 
2. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
2.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

 ɚɧɚɦɧɟɡɚ 

 ɨɛɟɤɬɢɜɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ  
 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ 

 ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ 
 
2.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  

 ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ: ɋɀ, ɅȾɏ, ɫɟɪɭɦɧɢ ɬɪɚɧɫɚɦɢɧɚɡɢ, ɢɧɞɢɪɟɤɬɟɧ 
ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ, ɯɚɩɬɨɝɥɨɛɢɧ, ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ 

 ɜɢɪɭɫɧɚ ɫɟɪɨɥɨɝɢɹ: ɯɟɩɚɬɢɬɧɢ ɜɢɪɭɫɢ, EBV, CMV 

 ɝɟɧɟɬɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɝɟɧ ELA2 (GFI1,WASP) 
 

2.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɨɫɬɚɜɹ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
 ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɳɢ ɬɟɠɤɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ 

 ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹ  
 ɦɚɬɭɪɚɰɢɨɧɟɧ ɚɪɟɫɬ ɧɚ ɧɢɜɨ ɩɪɨɦɢɟɥɨɰɢɬ-ɦɢɟɥɨɰɢɬ 

 ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɟɧ ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɬɟɫɬ  
 

3. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Aɝɚɦɚɝɥɨɛɭɥɢɧɟɦɢɹ, ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ Chediak-Higashi, ɰɢɤɥɢɱɧɚ ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹ, 
ɩɟɞɢɚɬɪɢɱɧɚ ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɚ ɢ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɞɨɛɪɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɚ ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹ, ɬɟɠɴɤ 
ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧ ɢɦɭɧɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ ɢ ɞɪ. 
 
4. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɟɧ ɤɨɥɨɧɢɨ-ɫɬɢɦɭɥɢɪɚɳ ɮɚɤɬɨɪ  
G-CSF: 5 ȝg/kg s.c. ɫ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɞɨ 5–10 ȝg/kg/ɞɟɧ 
ɧɚ ɜɫɟɤɢ 14 ɞɧɢ ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɠɟɥɚɧɢɹ ɚɛɫɨɥɸɬɟɧ ɛɪɨɣ 
ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ (ȺɇȻ); ȺɇȻ>0.5ɯ109/L ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɩɪɟɞɩɚɡɜɚ ɨɬ 
ɢɧɮɟɤɰɢɢ, ɧɨ ɬɚɪɝɟɬɧɢɹ ȺɇȻ ɨɬ 1-2.5ɯ109/L ɟ ɩɨ-ɛɟɡɨɩɚɫɟɧ 

 ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 
 

7. ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ 

 ȼ ɰɟɧɬɴɪ/ɫɩɟɰɢɚɥɢɡɢɪɚɧɚ ɤɥɢɧɢɤɚ ɩɨ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɹ. 
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ʿ̛̬до̛̍т̌ ч̛̭т̌ е̛̬т̬о̶̛т̦̌ ̌пл̛̌̚я 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 
ɑɢɫɬɚɬɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɚ ɚɩɥɚɡɢɹ (ɱɢɫɬɚ ɚɩɥɚɡɢɹ ɧɚ ɱɟɪɜɟɧɢɬɟ ɤɪɴɜɧɢ ɤɥɟɬɤɢ, 
ɑȿȺ) ɟ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɞɟɮɢɧɢɪɚɧ ɨɬ ɧɨɪɦɨɰɢɬɧɚ ɧɨɪɦɨɯɪɨɦɧɚ ɚɧɟɦɢɹ ɫ ɬɟɠɤɚ 
ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɢ ɢɡɪɚɡɟɧɨ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɢɥɢ ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɢ 
ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ. ɇɚɪɭɲɟɧɢɹɬɚ ɩɪɢ ɑȿȺ ɫɚ ɨɝɪɚɧɢɱɟɧɢ ɫɚɦɨ ɜ 
ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɚɬɚ ɥɢɧɢɹ. ɑȿȺ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɨɹɜɢ ɤɚɬɨ ɜɪɨɞɟɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 
(Ⱥɧɟɦɢɹ ɧɚ Diamond-Blackfan) ɢɥɢ ɤɚɬɨ ɩɪɢɞɨɛɢɬ ɫɢɧɞɪɨɦ.  
ɉɪɢɞɨɛɢɬɚɬɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ ɑȿȺ ɫɟ ɩɪɨɹɜɹɜɚ ɢɥɢ ɤɚɬɨ ɨɫɬɪɨ ɩɪɨɬɢɱɚɳɚ 
ɫɚɦɨɨɝɪɚɧɢɱɚɜɚɳɚ ɫɟ ɛɨɥɟɫɬ (ɩɨ-ɱɟɫɬɨ ɩɪɢ ɞɟɰɚ), ɢɥɢ ɤɚɬɨ ɯɪɨɧɢɱɧɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɫ ɪɹɞɤɨ ɧɚɫɬɴɩɜɚɳɢ ɫɩɨɧɬɚɧɧɢ ɪɟɦɢɫɢɢ (ɩɨ-ɱɟɫɬɨ ɩɪɢ 
ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ). Ɍɹ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɟɞɫɬɚɜɢ ɤɚɬɨ ɩɴɪɜɢɱɧɨ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɨ 
ɪɚɡɫɬɪɨɣɫɬɜɨ ɢɥɢ ɜɬɨɪɢɱɧɨ - ɜɴɜ ɜɪɴɡɤɚ ɫ ɞɪɭɝɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɢɥɢ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ. 
ɉɴɪɜɢɱɧɚ ɢɥɢ ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɑȿȺ, ɤɨɹɬɨ ɧɟ ɨɬɝɨɜɚɪɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɨɫɧɨɜɧɨɬɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɫɟ ɥɟɤɭɜɚ ɤɚɬɨ ɢɦɭɧɨɥɨɝɢɱɧɨ ɦɟɞɢɢɪɚɧɚ ɛɨɥɟɫɬ. Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹɬ 
ɩɥɚɧ ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɫɟ ɮɨɤɭɫɢɪɚ ɜɴɪɯɭ ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɧɨɬɨ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ 
ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ ɞɨɤɚɬɨ ɧɟ ɫɟ ɩɨɥɭɱɢ ɪɟɦɢɫɢɹ.  
ɑɟɫɬɨɬɚɬɚ ɧɚ ɑȿȺ ɜɚɪɢɪɚ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢɹ ɩɨɞɬɢɩ.  
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
ɉɴɪɜɢɱɧɚ  

 ɩɴɪɜɢɱɧɚ ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɚ ɑȿȺ (ɜɤɥ. ɬɪɚɧɡɢɬɨɪɧɚ ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɨɩɟɧɢɹ 
ɩɪɢ ɞɟɰɚ) 

 ɩɴɪɜɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɑȿȺ 
ȼɬɨɪɢɱɧɚ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ: 

     ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɢ ɫɴɞɨɜɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ: ɫɢɫɬɟɦɟɧ ɥɭɩɭɫ ɟɪɢɬɟɦɚɬɨɞɟɫ, 
ɪɟɜɦɚɬɨɢɞɟɧ ɚɪɬɪɢɬ, ɜɴɡɩɚɥɢɬɟɥɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɧɚ ɱɟɪɜɚɬɚ 

 ɞɪɭɝɢ ɢɦɭɧɨɥɨɝɢɱɧɢ ɦɟɯɚɧɢɡɦɢ: ABO-ɧɟɫɴɜɦɟɫɬɢɦɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ, ɩɢɨɞɟɪɦɚ 
ɝɚɧɝɪɟɧɨɡɭɦ 

 ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ: ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ, LGL ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ, ɧɟɯɨɞɠɤɢɧɨɜ 
ɥɢɦɮɨɦ, ɚɧɝɢɨɢɦɭɧɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɩɚɬɢɹ, ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ, 
ɦɚɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧɟɦɢɹ ɧɚ Waldenstrom, ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ Castleman 

 ɞɪɭɝɢ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ: ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, 
ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨ-ɦɨɧɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɩɴɪɜɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ, 
ɟɫɟɧɰɢɚɥɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɦɢɹ, ɨɫɬɪɚ ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

 ɫɨɥɢɞɧɢ ɬɭɦɨɪɢ: ɬɢɦɨɦ, ɤɚɪɰɢɧɨɦ ɧɚ ɫɬɨɦɚɯɚ, ɤɚɪɰɢɧɨɦ ɧɚ ɝɴɪɞɚ, 
ɤɚɪɰɢɧɨɦ ɧɚ ɠɥɴɱɟɧ ɦɟɯɭɪ, ɤɚɪɰɢɧɨɦ ɧɚ ɛɹɥ ɞɪɨɛ, ɤɚɪɰɢɧɨɦ ɧɚ 
ɳɢɬɨɜɢɞɧɚ ɠɥɟɡɚ, ɤɚɪɰɢɧɨɦ ɧɚ ɛɴɛɪɟɤɚ, ɤɚɪɰɢɧɨɦ ɫ ɧɟɹɫɧɚ 
ɩɴɪɜɢɱɧɚ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ 

 ɢɧɮɟɤɰɢɢ: B19 ɩɚɪɜɨɜɢɪɭɫ, HIV, ɱɨɜɟɲɤɢ ɢɦɭɧɨɞɟɮɢɰɢɬɟɧ ɜɢɪɭɫ, 
HTLV-1, EBV ɢɧɮɟɤɰɢɨɡɧɚ ɦɨɧɨɧɭɤɥɟɨɡɚ, ɜɢɪɭɫɟɧ ɯɟɩɚɬɢɬ (Ⱥ, ȼ, ɋ 
ɢ ȿ), CMV 

 ɛɚɤɬɟɪɢɚɥɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ: ɫɬɪɟɩɬɨɤɨɤɢ ɝɪɭɩɚ ɋ, ɬɭɛɟɪɤɭɥɨɡɚ, 
ɛɚɤɬɟɪɢɚɥɟɧ ɫɟɩɫɢɫ 

 ɥɟɤɚɪɫɬɜɚ ɢ ɬɨɤɫɢɧɢ: rhEpo-ɢɧɞɭɰɢɪɚɧɚ Epo ɚɧɬɢɬɹɥɨ-ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ 
ɑȿȺ, ɞɪɭɝɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ 

 ɞɪɭɝɢ ɫɴɫɬɨɹɧɢɹ: ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ, ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɪɢɛɨɮɥɚɜɢɧ 
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3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 

 ɚɧɚɦɧɟɡɚ 

 ɨɛɟɤɬɢɜɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ 

 ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ 

 ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ ɩɚɪɜɨɜɢɪɭɫ ȼ19 

 ɤɨɦɩɸɬɴɪɧɚ ɬɨɦɨɝɪɚɮɢɹ (ɋɌ) ɧɚ ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ (ɬɢɦɨɦ) 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  
Ⱦɪɭɝɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɫ ɰɟɥ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɪɚɧɟ ɨɬ ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɑȿȺ ɢ ȾȻȺ: 

 ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɢɡɚɰɢɹ 

 ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ 

 ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ: ɋɀ (ɯɟɦɨɫɢɞɟɪɨɡɚ), ɜɢɬɚɦɢɧ ȼ12 ɢ ɮɨɥɢɟɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ 
(ɩɪɢ ɦɚɤɪɨɰɢɬɨɡɚ), ɅȾɏ, ɢɧɞɢɪɟɤɬɟɧ ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ ɢ ɯɚɩɬɨɝɥɨɛɢɧ 

 ɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ 

 ɜɢɪɭɫɧɚ ɫɟɪɨɥɨɝɢɹ: ɯɟɩɚɬɢɬɧɢ ɜɢɪɭɫɢ, EBV, CMV 

 ɢɦɭɧɨɥɨɝɢɱɧɢ 

 “I” ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɟɧ ɚɧɬɢɝɟɧ (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
 ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɚ ɚɞɟɧɨɡɢɧ ɞɟɚɦɢɧɚɡɚ (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 
3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ  

 ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɥɟɜɤɨɰɢɬɟɧ ɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ, ɧɨɪɦɚɥɧɚ ȾɄɄ 

 ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢ: ɧɨɪɦɨɯɪɨɦɧɢ, ɧɨɪɦɨɰɢɬɧɢ 

 ɚɛɫɨɥɸɬɟɧ ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ (ȺɊȻ): < 10 000/ȝL (<1%) 
 ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɧɨɪɦɨɰɟɥɭɥɚɪɟɧ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ 

 ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɢ ɫ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɩɨ-ɝɨɥɹɦɨ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ 
ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɧɢ ɩɪɨɝɟɧɢɬɨɪɢ (ɦɚɬɭɪɚɰɢɨɧɟɧ ɚɪɟɫɬ) 

 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

Ⱦɪɭɝɢ ɚɧɟɦɢɢ. 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɉɴɪɜɢɱɧɨ ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɑȿȺ 
ɉɴɪɜɢɱɧɨ ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɑȿȺ:  

 ɜɢɠ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɆȾɋ 
 
ɉɴɪɜɢɱɧɨ ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɚ ɑȿȺ, ɑȿȺ ɫ LGL ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɑȿȺ, 
ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫɴɫ ɫɨɥɢɞɧɢ ɬɭɦɨɪɢ ɢɥɢ ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɑȿȺ, ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ ɤɴɦ ɞɪɭɝɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟ – ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ: 

 Ʉɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ (Ʉɋ):  
o Prednisone 1 mg/kg; ɞɨɡɢɪɨɜɤɚɬɚ ɫɟ ɧɚɦɚɥɹɜɚ ɫɥɟɞ ɤɚɬɨ ɫɟ 

ɩɨɥɭɱɢ ɨɬɝɨɜɨɪ ɢɥɢ ɫɟ ɧɚɦɚɥɹɜɚ ɢ ɫɟ ɤɨɦɛɢɧɢɪɚ ɫ ɞɪɭɝ ɚɝɟɧɬ, ɚɤɨ 
ɧɟ ɫɟ ɩɨɫɬɢɝɧɟ ɪɟɦɢɫɢɹ 

 Azathioprine* ɢ Cyclophosphamide*: ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɜ 
ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ Ʉɋ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɚ ɨɬɝɨɜɨɪɢɥɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ 
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Ʉɋ ɢɥɢ ɧɚ ɰɢɤɥɨɫɩɨɪɢɧ 

 Anti-thymocyte globulin*: ɜ ɞɨɡɢ, ɩɪɢɥɚɝɚɧɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ, ɢɦɚ 50% ɨɬɝɨɜɨɪ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɴɪɜɢɱɧɚ ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɚ ɑȿȺ 

 ɞɪɭɝɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬɢ, ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɢ ɩɪɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ 
ɩɴɪɜɢɱɧɚ ɑȿȺ ɫ ɨɬɧɨɫɢɬɟɥɧɨ ɧɢɫɤɚ ɱɟɫɬɨɬɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɜɤɥɸɱɜɚɬ 
ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɟɧ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧ*, ɩɥɚɡɦɟɧ ɨɛɦɟɧ*, ɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ ɢ 
ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ. 
 

5.2. ȼɬɨɪɢɱɧɨ ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɑȿȺ 
ȼɬɨɪɢɱɧɚ ɑȿȺ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɩɪɢɟɦ ɧɚ ɦɟɞɢɤɟɦɟɧɬɢ  

 ɩɪɟɤɴɫɜɚɧɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ  
ȼɬɨɪɢɱɧɚ ɑȿȺ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫɴɫ ɜɢɪɭɫɧɚ ɢɥɢ ɛɚɤɬɟɪɢɚɥɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɹ  

 ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɨ ɚɧɬɢɢɧɮɟɤɰɢɨɡɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ  
ȼɬɨɪɢɱɧɚ ɑȿȺ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɢ ɞɪɭɝɢ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 

 ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɨɬɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ  
ȼɬɨɪɢɱɧɚ ɑȿȺ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɢ/ɤɨɥɚɝɟɧ ɫɴɞɨɜɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ 

 ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɪɢɞɪɭɠɚɜɚɳɨɬɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 
ȼɬɨɪɢɱɧɨ ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɑȿȺ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɬɢɦɨɦ 

 ɬɢɦɟɤɬɨɦɢɹ + ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  
ȼɬɨɪɢɱɧɨ ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɑȿȺ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɩɚɪɜɨɜɢɪɭɫ ȼ19 

 Human normal immunoglobulin* 2g/kg i.v., ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɪɚɡɞɟɥɟɧɚ ɡɚ 5 
ɞɧɢ (400 mg/kg/ɞɟɧ)  

ȼɬɨɪɢɱɧɨ ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɑȿȺ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ȺȼɈ-ɧɟɫɴɜɦɟɫɬɢɦɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 

 ɚɞɚɩɬɢɪɚɧɟ ɧɚ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɢɹ ɪɟɠɢɦ,  
 ɢɧɮɭɡɢɹ ɧɚ ɞɨɧɨɪɫɤɢ ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ,  
 ɩɥɚɡɦɟɧ ɨɛɦɟɧ  
 Rituximab* 

ȼɬɨɪɢɱɧɨ ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɑȿȺ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɚɧɬɢɬɹɥɨ-ɦɟɞɢɢɪɚɧɚ ɢɧɯɢɛɢɰɢɹ, 
ɢɧɞɭɰɢɪɚɧɚ ɨɬ rhEpo  

 ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Cyclosporin Ⱥ (ɫɴɫ ɢɥɢ ɛɟɡ Ʉɋ) ɤɚɬɨ 
ɜɴɡɦɨɠɟɧ ɩɴɪɜɢ ɢɡɛɨɪ 

 ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ ɧɚ ɛɴɛɪɟɰɢ ɫɴɳɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɦɚ ɩɪɟɞɜɢɞ, ɚɤɨ 
ɬɨɜɚ ɟ ɜɴɡɦɨɠɧɨ 

ȼɬɨɪɢɱɧɨ ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɑȿȺ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ  
 ɧɹɦɚ ɢɡɝɨɬɜɟɧɢ ɩɪɟɩɨɪɴɤɢ ɡɚ ɩɨɜɟɞɟɧɢɟ; ɩɪɢ ɩɨ-ɜɟɱɟɬɨ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɑȿȺ 

ɢɡɱɟɡɜɚ ɜ ɤɪɚɹ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬɬɚ ɢ ɛɪɟɦɟɧɧɢɬɟ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ 
ɩɨɞɤɪɟɩɟɧɢ ɫɚɦɨ ɫ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢɬɟ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ; ɩɪɟɞɧɢɡɨɧɴɬ ɫɴɳɨ ɟ 
ɢɡɩɨɥɡɜɚɧ ɡɚ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɹ. ɉɨɜɟɱɟɬɨ ɨɬ ɫɴɨɛɳɟɧɢɬɟ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬɢ 
ɡɚɜɴɪɲɜɚɬ ɫ ɪɚɠɞɚɧɟ ɧɚ ɠɢɜ ɩɥɨɞ ɜ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢɹ ɬɟɪɦɢɧ, ɚɤɨ 
ɚɧɟɦɢɹɬɚ ɫɟ ɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚ.  

 

5.3. ɏɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ɢ ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.3.1. ɏɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɟɧ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ 
5.3.2. ɀɟɥɹɡɨɯɟɥɚɬɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 Deferoxamine  
- ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ 
- ɞɨɡɢɪɚɧɟ: ɞɟɰɚ – 20-40 mg/kg (ɜɴɡɪɚɫɬ ɩɨɞ 5 ɝɨɞɢɧɢ – 20-30 mg/kg) 

                  ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ – 20-50 mg/kg 
- ɧɚɱɢɧ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ: ɩɨɞɤɨɠɧɨ ɢɥɢ ɜɟɧɨɡɧɨ ɱɪɟɡ ɢɧɮɭɡɢɨɧɧɚ 

ɩɨɦɩɚ ɡɚ 10-12-24 ɱɚɫɚ ɧɚ ɞɟɧ, 5-7 ɢɧɮɭɡɢɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ 
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 Deferasirox  
- ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɥɟɞ 6-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 
- ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɥɟɞ 2-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ, ɤɨɝɚɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ 

Deferoxamine ɟ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɨ ɢɥɢ ɧɟɟɮɟɤɬɢɜɧɨ 
- ɞɨɡɢɪɚɧɟ: ɞɢɫɩɟɪɝɢɪɚɳɢ ɫɟ ɬɚɛɥɟɬɤɢ: 20-40 mg/kg 
                       ɮɢɥɦɢɪɚɧɢ ɬɚɛɥɟɬɤɢ/ɝɪɚɧɭɥɢ: 14-28 mg/kg 
- ɧɚɱɢɧ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ: ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ, ɟɠɟɞɧɟɜɧɨ, ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ ɞɧɟɜɧɨ 
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ʿ̛̬до̛̍т̌ ̌пл̭̌т̛ч̦̌ ̦̌е̛̥я  
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 
ɋɴɫɬɨɹɧɢɟ ɧɚ ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ ɫ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ 
ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ. ɉɨɫɥɟɞɧɚɬɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɡɚɫɹɝɚ ɟɞɧɚ, ɞɜɟ ɢɥɢ ɬɪɢɬɟ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ 
ɪɟɞɢɰɢ. ɉɨɜɟɱɟɬɨ ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɫɚ ɢɞɢɨɩɚɬɢɱɧɢ, ɧɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɨɰɟɧɢ 
ɜɴɡɦɨɠɧɚ ɜɪɴɡɤɚ ɫ ɩɪɢɟɦɚɧɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ, ɜɢɪɭɫɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ, ɞɪɭɝɢ 
ɮɢɡɢɱɧɢ, ɯɢɦɢɱɧɢ ɢɥɢ ɢɧɮɟɤɰɢɨɡɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɢɥɢ ɜɟɪɨɹɬɧɨɫɬ ɡɚ ɧɹɤɨɢ 
ɜɪɨɞɟɧɢ ɫɢɧɞɪɨɦɢ ɧɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ (ɄɆɇ). ɑɟɫɬɨɬɚ ɧɚ 
ɩɪɢɞɨɛɢɬɚɬɚ ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ (ȺȺ) ɟ ɨɤɨɥɨ 2 ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢ ɫɥɭɱɚɢ 
ɧɚ 1 000 000 ɝɨɞɢɲɧɨ.  
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 

 ɂɞɢɨɩɚɬɢɱɧɚ ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ 

 Ɇɟɞɢɤɚɦɟɧɬɨɡɧɨ ɩɪɟɞɢɡɜɢɤɚɧɚ ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ 

 Ⱥɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ, ɩɪɟɞɢɡɜɢɤɚɧɚ ɨɬ ɞɪɭɝɢ ɜɴɧɲɧɢ ɚɝɟɧɬɢ 
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
 ɉɄɄ, ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ, ȾɄɄ  
 ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ – ɚɫɩɢɪɚɰɢɹ ɢ/ɢɥɢ ɛɢɨɩɫɢɹ  
 ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɢ ɮɭɧɤɰɢɢ  
 ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɜɢɪɭɫɢ: ɯɟɩɚɬɢɬ A, B, C; EBV; CMV; ɩɚɪɜɨɜɢɪɭɫ ȼ19 

 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  

 ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ  
 ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɢɡɚɰɢɹ (PNH ɤɥɨɧ) 
 ɯɟɦɨɫɢɞɟɪɢɧ ɜ ɭɪɢɧɚɬɚ 

 ɢɦɭɧɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 
 

3.3. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
Ɉɰɟɧɹɜɚ ɫɟ ɩɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ Camitta:  

  ɧɟ ɬɟɠɤɚ AA (ɇɌȺȺ): AA, ɧɟɩɨɤɪɢɜɚɳɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɬɟɠɟɫɬ ɧɚ ɬɟɠɤɚ 
ȺȺ ɢ ɦɧɨɝɨ ɬɟɠɤɚ ȺȺ  

 ɬɟɠɤɚ ȺȺ (ɌȺȺ): ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɟɧ ɰɟɥɭɥɚɪɢɬɟɬ < 25% (ɢɥɢ 25 –50% ɫ < 
30% ɪɟɡɢɞɭɚɥɧɚ ɯɟɦɚɬɨɩɨɟɡɚ) ɩɥɸɫ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 2 ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ:  

- ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ   < 0.5x10/9/l  
- ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ    < 20ɯ10/9/l  
- ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ < 20ɯ10/9/l 

 ɦɧɨɝɨ ɬɟɠɤɚ AA (ɆɌȺȺ): ɤɚɬɨ ɌȺȺ, ɧɨ ɫ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɟɧ ɛɪɨɣ < 0.1ɯ109/l 
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

ɇɚɫɥɟɞɫɬɜɟɧɢ ɫɢɧɞɪɨɦɢ ɧɚ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ, ɩɚɪɨɤɫɢɡɦɚɥɧɚ 
ɧɨɳɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɭɪɢɹ ɢ ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɞɪɭɝɢ ɩɪɢɱɢɧɢ ɡɚ 
ɩɚɧɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɫ ɯɢɩɨɰɟɥɭɥɚɪɟɧ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ, ɫɟɩɫɢɫ ɢ ɢɧɮɟɤɰɢɨɡɧɚ 
ɟɬɢɨɥɨɝɢɹ, ɤɚɬɨ HIV, ɦɢɤɨɛɚɤɬɟɪɢɢ, CMV, EBV. 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɢɞɢɨɩɚɬɢɱɧɚ ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ 
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5.1.1. ɂɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  
ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɨ ɩɪɨɬɨɤɨɥ, ɨɫɧɨɜɚɧ ɧɚ 
ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹɬɚ ɨɬ Anti-thymocyte globuline* (ATG) ɢ Cyclosporin Ⱥ (CSA). 
ɉɪɟɞɩɨɱɢɬɚɧ ɟ ɤɨɧɫɤɢɹɬ ȺɌG, ɤɨɣɬɨ ɩɨɤɚɡɜɚ ɫɢɬɧɢɮɢɤɚɧɬɧɨ ɩɨ-ɞɨɛɴɪ ɨɬɝɨɜɨɪ 
ɧɚ 3-ɹ ɢ 6- ɹ ɦɟɫɟɰ ɨɬ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɜ ɫɪɚɜɧɟɧɢɟ ɫɴɫ ɡɚɟɲɤɢɹ, ɧɨ ɜ ȿɜɪɨɩɚ ɫɟ 
ɩɪɢɥɚɝɚ ɡɚɟɲɤɢ. 
ɉɨɤɚɡɚɧɢɹ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ATG + CSA ɩɪɨɬɨɤɨɥ: 

 ɇɌȺȺ – ɤɨɝɚɬɨ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫɚ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɨ-ɡɚɜɢɫɢɦɢ ɢɥɢ ɫ ɱɟɫɬɢ 
ɢɧɮɟɤɰɢɢ, ɜɥɨɲɚɜɚɳɢ ɤɚɱɟɫɬɜɨɬɨ ɧɚ ɠɢɜɨɬ ɢ ɟɠɟɞɧɟɜɧɚɬɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ;  

 ɌȺȺ/ɆɌȺȺ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬ ɩɨɞ 40 ɝɨɞɢɧɢ ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ HLA-ɫɴɜɦɟɫɬɢɦ 
ɫɢɛɥɢɧɝ 

 ɌȺȺ/ɆɌȺȺ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 40 ɝɨɞɢɧɢ 

 ɜɬɨɪɢ ɤɭɪɫ ɫ ATG ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɩɪɢɥɨɠɟɧ ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɢɥɢ 
ɪɟɥɚɩɫ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɧɟɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɄɆɌ ɢɥɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɞɨɧɨɪ; ɡɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɜɬɨɪɢɹ ɤɭɪɫ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɦɹɧɚ ɧɚ ɬɢɩɚ 
ATG.  

 
ɉɪɨɬɨɤɨɥ “ATG + CSA” 

 ɡɚɟɲɤɢ Antithymocyte globuline * 3.5 mg/kg/ɞɟɧ ɡɚ 5 ɞɧɢ; ɜɫɹɤɚ ɞɨɡɚ ɨɬ 
ATG  ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚ ɨɬ ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ 
Methylprednisolone 1 mg/kg, Chlorphenamine ɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ 
ɡɚ ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ > 20-30ɯ109/l  

 Prednisolone ɫɟ ɡɚɩɨɱɜɚ  ɜ ɞɟɧɹ ɫɥɟɞ ɩɪɢɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ  ATG, ɜ ɞɨɡɚ 1 
mg/kg/ɞɟɧ ɡɚ 2  ɫɟɞɦɢɰɢ ɫ ɩɨɫɬɟɩɟɧɧɨ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɢ ɫɩɢɪɚɧɟ 
ɜ ɩɟɪɢɨɞ ɨɬ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ 2 ɫɟɞɦɢɰɢ 

 Cyclosporin  Ⱥ ɜ ɞɨɡɚ 5 mg/kg/ɞɟɧ, ɪɚɡɞɟɥɟɧ ɧɚ ɞɜɟ ɞɨɡɢ ɨɬ ɞɟɧ ɩɴɪɜɢ 
ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɡɚɟɲɤɢ ATG*, ɫ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɫɟɪɭɦɧɢ ɧɢɜɚ ɢ ɰɟɥ 
100–200 lg/l; ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ (25 mg ɜɫɟɤɢ 2‒3 ɦɟɫɟɰɚ) ɦɨɠɟ ɞɚ 
ɡɚɩɨɱɧɟ ɫɥɟɞ ɦɢɧɢɦɭɦ 12-ɦɟɫɟɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɧɚɦɚɥɢ ɪɢɫɤɚ ɨɬ 
ɪɟɥɚɩɫ 

Ɉɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚ ɫɟ ɜ ɛɨɥɧɢɱɧɢ ɭɫɥɨɜɢɹ, ɜ ɰɟɧɬɪɨɜɟ ɫ ɨɩɢɬ ɜ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɦɭ. 
Ɂɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ > 60 ɝɨɞ. ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɜɧɢɦɚɬɟɥɧɚ ɨɰɟɧɤɚ, ɡɚɪɚɞɢ ɪɢɫɤɚ ɨɬ 
ɩɨɜɢɲɟɧɚ ɫɦɴɪɬɧɨɫɬ ɨɬ ɢɧɮɟɤɰɢɢ ɢ ɤɴɪɜɟɧɟ ɜ ɬɚɡɢ ɜɴɡɪɚɫɬɨɜɚ ɝɪɭɩɚ.  

 
“CSA – ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ” 

 Cyclosporin  Ⱥ, ɫɬɚɪɬɨɜɚ ɞɨɡɚ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 5 mg/kg/ɞɟɧ ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ 
ɧɚ ɫɟɪɭɦɧɢ ɧɢɜɚ 100–200 lg/l, ɜɩɨɫɥɟɞɫɬɜɢɟ ɚɞɚɩɬɢɪɚɧɟ  ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ 
ɫɩɨɪɟɞ ɫɟɪɭɦɧɢɬɟ ɧɢɜɚ ɧɚ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɚ, ɢɡɦɟɪɟɧɢ ɜɟɞɧɴɠ ɧɚ 14-30  
ɞɧɢ. 

5.1.2. Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ (ȺɋɄɌ) 
ɋɴɝɥɚɫɧɨ ɩɪɟɩɨɪɴɤɢɬɟ ɧɚ Ɋɚɛɨɬɧɚɬɚ ɝɪɭɩɚ ɩɨ ɬɟɠɤɚ ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ ɧɚ 
ȿɜɪɨɩɟɣɫɤɚɬɚ ɚɫɨɰɢɚɰɢɹ ɡɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ (EBMT SAAWP)  
ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ȺɋɄɌ : 

 ȺɋɄɌ ɨɬ ɫɴɜɦɟɫɬɢɦ ɫɢɛɥɢɧɝ – ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɌȺȺ 
ɩɨɞ 40 ɝɨɞɢɧɢ 

 ȺɋɄɌ ɨɬ ɫɢɧɝɟɧɟɧ ɞɨɧɨɪ – ɜ ɪɟɞɤɢ ɫɢɬɭɚɰɢɢ ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɧɚɥɢɱɟɧ ɫɢɧɝɟɧɟɧ 
ɞɨɧɨɪ, ȺɋɄɌ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ ɩɪɢ ɜɫɢɱɤɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ 
ɨɬ ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ 

 ȺɋɄɌ ɨɬ ɫɴɜɦɟɫɬɢɦ ɧɟɪɨɞɫɬɜɟɧ ɞɨɧɨɪ – ɢɧɞɢɰɢɪɚɧɚ ɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɧɟɭɫɩɟɯ ɨɬ ɩɴɪɜɢ ɤɭɪɫ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
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Ⱥɥɬɟɪɧɚɬɢɜɧɢ ɦɟɬɨɞɢ ɧɚ ȺɋɄɌ 

 ȺɋɄɌ ɨɬ ɩɴɩɧɚ ɜɪɴɜ ɢɥɢ ɯɚɩɥɨɢɞɟɧɬɢɱɟɧ ɮɚɦɢɥɟɧ ɞɨɧɨɪ. 
 

5.1.3. Ɂɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɛɢɨɩɪɨɞɭɤɬɢ 

 eɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ  

 ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ ɩɪɢ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ  <10ɯ109/l (ɢɥɢ 
<20ɯ109/l ɢ  ɩɪɢɞɪɭɠɚɜɚɳ ɮɟɛɪɢɥɢɬɟɬ) . 

 ɩɪɟɥɢɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɨɛɥɴɱɟɧɢ ɤɪɴɜɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ ɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨ ɩɪɢ  
ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɥɟɤɭɜɚɧɢ ɫ ATG ɢ/ɢɥɢ ɫɚ ɤɚɧɞɢɞɚɬɢ ɡɚ ȺɋɄɌ  

 
5.1.4. ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 G-CSF 150 ȝg/m2/ ɞɧɟɜɧɨ s.c.  
ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ȺȺ ɜɥɢɡɚ ɜ ɫɴɨɛɪɚɠɟɧɢɟ ɫɚɦɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɟɠɤɢ 
ɫɢɫɬɟɦɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɨɞɨɛɪɟɧɢɟ ɨɬ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɬɟ ɜɟɧɨɡɧɢ ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɰɢ ɢ ɚɧɬɢɦɢɤɨɬɢɰɢ; ɚɤɨ ɞɨ 7 ɞɧɢ ɧɟ ɫɟ 
ɨɬɱɟɬɟ ɟɮɟɤɬ, ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨ ɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɢ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɦɭ 

 Eltrombopag* 50 mg/ɞɧɟɜɧɨ ɪ.ɨ. ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ATG + CSA ɤɚɬɨ ɫɟ 
ɚɞɚɩɬɢɪɚ ɫɴɨɛɪɚɡɧɨ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ ɛɟɡ ɞɚ ɧɚɞɜɢɲɚɜɚ 150 
mg/ɞɧɟɜɧɨ  

 ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɢɬɟ: ɫɩɚɡɜɚɬ ɫɟ ɩɪɢɧɰɢɩɢɬɟ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ 
ɮɟɛɪɢɥɧɚ ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹ 

 ɚɧɞɪɨɝɟɧɢ: ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ ɧɚ ɢɡɛɨɪ ɩɪɢ ɦɴɠɟ, ɧɟɨɬɝɨɜɨɪɢɥɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɫ CSA 
Ɉxymetholone*, ɨɛɢɱɚɣɧɚ ɞɨɡɚ 1-2 mg/kg/ ɞɧɟɜɧɨ  
Danazol*; ɨɛɢɱɚɣɧɚ ɞɨɡɚ 50-200 mg/ ɞɧɟɜɧɨ 

 ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ – ɩɪɟɞɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɨɧɧɨ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɭɫɩɟɲɧɚ ȺɋɄɌ ɢ ɠɟɥɹɡɧɨ ɫɜɪɴɯɧɚɬɨɜɚɪɜɚɧɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ 
ɛɴɞɚɬ ɥɟɤɭɜɚɧɢ ɫ ɩɟɪɢɨɞɢɱɧɢ ɤɪɴɜɨɩɭɫɤɚɧɢɹ ɞɨ ɧɨɪɦɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɮɟɪɢɬɢɧɨɜɢɬɟ ɧɢɜɚ 

 
5.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɞɪɭɝɢ ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɢ ɚɧɟɦɢɢ (Ɇɟɞɢɤɚɦɟɧɬɨɡɧɨ 
ɩɪɟɞɢɡɜɢɤɚɧɚ ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ; Ⱥɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ, ɩɪɟɞɢɡɜɢɤɚɧɚ ɨɬ 
ɞɪɭɝɢ ɜɴɧɲɧɢ ɚɝɟɧɬɢ) 
5.2.1. Ɂɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɛɢɨɩɪɨɞɭɤɬɢ 

 eɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ  

 ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ ɩɪɢ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ  <10ɯ109/l (ɢɥɢ 
<20ɯ109/l ɢ  ɩɪɢɞɪɭɠɚɜɚɳ ɮɟɛɪɢɥɢɬɟɬ) . 

 ɩɪɟɥɢɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɨɛɥɴɱɟɧɢ ɤɪɴɜɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ ɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨ ɩɪɢ  
ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɤɚɧɞɢɞɚɬɢ ɡɚ ȺɋɄɌ  
 

5.2.2. Ɋɚɫɬɟɠɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ  
 Filgrastim, 5 µg/kg/ɞɧɟɜɧɨ, i.v./s.c.  ɞɨ ɞɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɛɪɨɣ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ 

ɧɚɞ 0,5 ɯ 109/L 
 
5.2.3. ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚ ɞɢɚɬɟɡɚ 

5.2.4. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɨɡɧɢ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ  
 ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɱɧɚ,  
 ɚɧɬɢɜɢɪɭɫɧɚ  
 ɚɧɬɢɦɢɤɨɬɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
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5.3. ȺȺ ɢ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 

 ɧɚɣ-ɞɨɛɪɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ȺȺ ɩɪɢ ɛɪɟɦɟɧɧɢ ɟ ɡɚɦɟɫɬɜɚɳɨɬɨ 

 Cyclosporin ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ ɤɚɬɨ ɛɟɡɨɩɚɫɟɧ ɩɪɢ ɛɪɟɦɟɧɧɢ ɢ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ 
ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɤɢ, ɧɭɠɞɚɟɳɢ ɫɟ ɨɬ ɱɟɫɬɢ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ  

 Antithymocyte globuline, ȺɋɄɌ ɢ ɚɧɞɪɨɝɟɧɢ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬɚ ɧɟ 
ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ 

 

6. Oɰɟɧɤɚ ɧɚ  ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6.1. ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɡɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɉɪɢɥɨɠɢɦɢ ɤɴɦ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɢɞɢɨɩɚɬɢɱɧɚ ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ 

 ɦɥɚɞɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 

 ɧɟɬɟɠɤɚ ȺȺ 

 ɚɛɫɨɥɸɬɟɧ ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ > 25ɯ109/l ɢ ɚɛɫɨɥɸɬɟɧ ɥɢɦɮɨɰɢɬɟɧ 
ɛɪɨɣ  > 1.0ɯ109/l ,  

 ɬɪɢɡɨɦɢɹ 8 ɢɥɢ del(13q) ɜ ɤɨɧɬɟɤɫɬɚ ɧɚ AA ɟ ɞɨɛɴɪ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɛɟɥɟɝ 
ɡɚ ɟɮɟɤɬ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ ATG 

 
6.2. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
 

 
 

 Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɩɪɢ 
ɌȺȺ 

Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɩɪɢ   
ɇɌȺȺ 

Ȼɟɡ 
ɟɮɟɤɬ 

 ɩɟɪɫɢɫɬɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɌȺȺ 

 ɜɥɨɲɚɜɚɧɟ ɢɥɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɢɡɛɪɨɟɧɢɬɟ ɩɨ-ɞɨɥɭ 

ɑɚɫɬɢɱɟɧ 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 ɧɟɡɚɜɢɫɢɦ ɨɬ 
ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ 

 ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 
ɡɚ ɌȺȺ  

 
 
 
 
 
 
 
 

 ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ 
ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ (ɚɤɨ ɩɪɟɞɢ 
ɬɨɜɚ ɟ ɛɢɥ ɡɚɜɢɫɢɦ) 

ɢɥɢ: 
 ɭɞɜɨɹɜɚɧɟ ɢɥɢ 

ɧɨɪɦɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 
ɧɚ ɟɞɧɚ ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɢɧɢɹ         

ɢɥɢ: 
 ɩɨɜɢɲɟɧɢɟ ɧɚ 

ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ >30 g/l   
 ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ  >0.5ɯ109/l 

(ɚɤɨ ɫɚ ɛɢɥɢ  <0.5ɯ109/l)  

 ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ   >20 ɯ 109/l 
(ɚɤɨ ɫɚ ɛɢɥɢ  <20ɯ109/l) 

ɉɴɥɟɧ  ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɡɚ 
ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ 
ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ  

 ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ 
>1.5ɯ109/l 

 ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 
>150ɯ109/l 

 ɫɴɳɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɤɚɤɬɨ ɡɚ 
ɌȺȺ 
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ʤ̏то̛̥у̛̦̦ ̵е̥ол̛т̛ч̛̦ ̦̌е̛̛̥ 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ ʤˈˏˑˎˋ˕ˋ˚ː˃ ˃ːˈˏˋˢ ˅  ˓ˈˊ˖ˎ˕˃˕ ː˃ ˋˏ˖ːˑˏˈˇˋˋ˓˃ː˃ ˈ˓ˋ˕˓ˑ˙ˋ˕ː˃ ˇˈ˔˕˓˖ˍ˙ˋˢ.  ʞ˓ˈˇ˔˕˃˅ˎˢ˅˃ ˓ˢˇˍˑ ˊ˃˄ˑˎˢ˅˃ːˈ ˔ ˚ˈ˔˕ˑ˕˃ ͳ/ͳͲͲ ͲͲͲ ː˃˔ˈˎˈːˋˈ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 

ȺɂɏȺ ɫ ɬɨɩɥɢɧɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ (75- 80 % ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ) 
         (ɚ) ɢɞɢɨɩɚɬɢɱɧɚ 
         (ɛ) ɜɬɨɪɢɱɧɚ (ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ, ɤɨɥɚɝɟɧɨɡɢ) 

ȺɂɏȺ ɨɬ ɫɬɭɞɨɜɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ 
         (ɚ) ɫɬɭɞɨɜɨɚɝɥɭɬɢɧɚɰɢɨɧɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ (ɢɞɢɨɩɚɬɢɱɟɧ ɢɥɢ ɜɬɨɪɢɱɟɧ) 
         (ɛ) ɨɫɬɪɚ ɬɪɚɧɡɢɬɨɪɧɚ ɫɬɭɞɨɜɚ ȺɂɏȺ (ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɫ ɢɧɮɟɤɰɢɢ) 
         (ɜ) ɯɪɨɧɢɱɧɚ (ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɫ ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ) 
         (ɝ) ɩɚɪɨɤɫɢɡɦɚɥɧɚ ɫɬɭɞɨɜɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɭɪɢɹ (ɢɞɢɨɩɚɬɢɱɧɚ ɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ) 

Ɇɟɞɢɤɚɦɟɧɬɨɡɧɨ- ɫɜɴɪɡɚɧɢ ȺɂɏȺ 
         (ɚ) ɚɜɬɨɢɦɭɧɟɧ ɬɢɩ 
         (ɛ) ɫ ɨɛɪɚɡɭɜɚɧɟ ɧɚ ɧɟɨɚɧɬɢɝɟɧ 
         (ɜ) ɚɞɫɨɪɛɰɢɨɧɟɧ ɬɢɩ 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ 
Ɏɢɡɢɤɚɥɧɢ ɞɚɧɧɢ 
ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 

 ɉɄɄ/ȾɄɄ 

 ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ (ɪɟɬɢɤɭɥɨɩɟɧɢɹɬɚ ɟ ɥɨɲ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɛɟɥɟɝ – 
ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɡɢ!) 

 ɞɢɪɟɤɬɟɧ ɢ ɢɧɞɢɪɟɤɬɟɧ ɬɟɫɬ ɧɚ Coombs (DAT,  direct ɚntiglobuline test, 
IAT, indirect antiglobulin test) ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɫ ɬɢɬɴɪ ɧɚ ɚɧɬɢɬɟɥɚɬɚ, 
ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɟɧ ɞɢɚɩɚɡɨɧ, ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɨɫɬ, ɤɥɚɫ ɢ ɬɢɩ 

Ȼɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 
 ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɤɨɧɫɬɟɥɚɰɢɹ (ɢɧɞɢɪɟɤɬɟɧ ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ, ɅȾɏ, ɫɟɪɭɦɧɨ 

ɠɟɥɹɡɨ, ɯɚɩɬɨɝɥɨɛɢɧ, ɫɜɨɛɨɞɟɧ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ) 
 ɭɪɨɛɢɥɢɧɨɝɟɧɭɪɢɹ 

 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 Ⱥɛɞɨɦɢɧɚɥɧɚ ɟɯɨɝɪɚɮɢɹ,  

 Ʉɨɦɩɸɬɴɪɧɚ ɬɨɦɨɝɪɚɮɢɹ (ɋɌ) 
 Ɍɭɦɨɪɧɢ ɢ ɛɢɥɨɝɢɱɧɢ ɦɚɪɤɟɪɢ 

 Ɏɟɧɨɬɢɩɢɡɢɪɚɧɟ ɩɪɢ ɫɴɦɧɟɧɢɟ ɡɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ 
 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Ⱦɪɭɝɢ ɩɪɢɱɢɧɢ ɡɚ ɚɧɟɦɢɹ. 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɋ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɟ ɰɟɥɢ ɨɜɥɚɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɢɹ ɩɪɨɰɟɫ ɱɪɟɡ ɩɨɬɢɫ-
ɤɚɧɟ ɩɪɨɞɭɤɰɢɹɬɚ ɧɚ ɚɜɬɨɚɧɬɢɬɟɥɚ, ɨɬɫɬɪɚɧɹɜɚɧɟ ɧɚ ɰɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢɬɟ 
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ɢɦɭɧɧɢ ɤɨɦɩɥɟɤɫɢ, ɢɧɯɢɛɢɰɢɹ ɧɚ ɦɨɧɨɰɢɬɨ-ɦɚɤɪɨɮɚɝɧɚɬɚ ɫɢɫɬɟɦɚ, ɧɚ-
ɦɚɥɹɜɚɧɟ ɫɟɤɜɟɫɬɪɚɰɢɹɬɚ ɢ ɪɚɡɪɭɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢɬɟ ɱɪɟɡ ɫɩɥɟ-
ɧɟɤɬɨɦɢɹ. 

 ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɫɴɞɨɜɚɬɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ, ɛɴɛɪɟɱɧɢɬɟ ɧɚ-
ɪɭɲɟɧɢɹ ɢ ɨɜɥɚɞɹɜɚɧɟ ɫɬɪɚɧɢɱɧɢɬɟ ɟɮɟɤɬɢ ɨɬ ɩɪɢɥɚɝɚɧɢɬɟ ɩɪɨɞɴɥɠɢ-
ɬɟɥɧɨ ɜɪɟɦɟ ɨɫɧɨɜɧɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɨɡɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ. 

 Ɍɪɚɧɫɮɭɡɢɹɬɚ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɚ ɦɚɫɚ ɟ ɫɴɫ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢ ɢɡɢɫɤɜɚɧɢɹ ɢ ɫɟ 
ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɩɨɞ ɤɨɧɬɪɨɥɚ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝ /ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɟɧ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝ: 
- Ⱦɨ ɯɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɹ ɫɟ ɩɪɢɛɹɝɜɚ ɩɪɢ ɬ.ɧɚɪ. ɠɢɡɧɟɧɢ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ:  

ɠɢɜɨɬɨɡɚɫɬɪɚɲɚɜɚɳɢ ɯɢɩɨɤɫɟɦɢɱɧɢ ɩɪɨɹɜɢ ɫ  ɬɟɠɤɚ ɫɴɞɨɜɚ ɫɥɚɛɨɫɬ, 
ɫɬɟɧɨɤɚɪɞɧɢ ɤɪɢɡɢ, ɫɴɧɥɢɜɨɫɬ, ɨɛɴɪɤɚɧɨɫɬ, ɤɨɦɚ. 

- Ʉɨɝɚɬɨ ɫɟ ɧɚɥɚɝɚ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɹ ɫɟ ɢɡɛɢɪɚ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ ɧɟɫɴɜɦɟɫɬɢɦɚɬɚ 
ɤɪɴɜ, ɩɪɟɥɢɜɚ ɫɟ ɫ ɦɧɨɝɨ ɛɚɜɧɚ ɫɤɨɪɨɫɬ ɢ ɜɧɢɦɚɬɟɥɧɨ ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ 
ɡɚ ɤɥɢɧɢɤɚ ɡɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ. 

- ɇɟɪɹɞɤɨ ɫɟ ɩɪɟɥɢɜɚɬ ɞɜɨɣɧɨ ɩɪɨɦɢɬɢ 0 Rh(­) ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢ.  
- ɉɪɢ ȺɂɏȺ ɫɴɫ ɫɬɭɞɨɜɢ ɚɜɬɨɚɧɬɢɬɟɥɚ ɩɪɟɥɢɜɚɧɚɬɚ ɤɪɴɜ ɢ ɜɫɢɱɤɢ ɢɧ-

ɮɭɡɢɨɧɧɢ ɪɚɡɬɜɨɪɢ ɫɟ ɡɚɬɨɩɥɹɬ, ɤɚɬɨ ɨɩɬɢɦɚɥɧɚɬɚ ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɚ ɫɟ 
ɩɨɞɞɴɪɠɚ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɰɹɥɚɬɚ ɢɧɮɭɡɢɹ. 

 
5.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ȺɂɏȺ ɫ ɬɨɩɥɢɧɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ 

5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
Ʉɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ 1-3mg/kg - ɫɪɟɞɫɬɜɨ ɧɚ ɢɡɛɨɪ  

 ɉɪɢ ɩɨɤɚɱɜɚɧɟ ɧɚ  ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ > 100 g/l ɞɨɡɚɬɚ  ɫɟ  ɧɚɦɚɥɹɜɚ 
ɫɬɴɩɚɥɨɜɢɞɧɨ.  

 Ʉɴɦ 3-4 ɫɟɞɦɢɰɚ ɫɟ ɞɨɫɬɢɝɚ ɞɨ ɚɥɬɟɪɧɢɪɚɳ ɩɪɢɟɦ ɧɚ 20 mg ɩɪɟɡ ɞɟɧ. 

 ɉɪɢ ɫɬɚɛɢɥɧɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ɫɟ ɞɨɫɬɢɝɚ ɚɥɬɟɪɧɢɪɚɳɚ ɞɨɡɚ ɨɬ 10 mg ɞɧ.   
 ɋ ɬɚɡɢ ɞɨɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ, ɞɨ ɧɟɝɚɬɢɜɢɪɚɧɟ ɧɚ IAT. 

 ɉɪɢ ɧɟɩɨɜɥɢɹɜɚɧɟ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɩɭɥɫ ɬɟɪɚɩɢɹ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ (ȽɄɋ) 
 

5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɋɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ  

 ɉɪɢ ɪɟɰɢɞɢɜ, ɤɨɪɬɢɤɨɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ, ɤɨɪɬɢɤɨɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ ɢɥɢ 
ɧɟɩɨɧɨɫɢɦɨɫɬ ɤɴɦ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
 

5.2.3. Ɍɪɟɬɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɂɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɨɪɢ  

 ȼɪɟɦɟɬɨ ɞɨ ɧɚɫɬɴɩɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɟɮɟɤɬɚ ɢɦ ɟ ɨɤɨɥɨ 1 ɦɟɫɟɰ. Ⱥɤɨ ɬɚɤɴɜ ɧɟ 
ɧɚɫɬɴɩɢ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ ɱɟɬɢɪɢ ɦɟɫɟɰɚ, ɩɨ-ɧɚɬɚɬɴɲɧɨɬɨ ɢɦ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɟ 
ɧɟɨɩɪɚɜɞɚɧɨ.  

 Ⱥzathioprine* - ɧɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ ɨɬ 100 -150 mg/ ɞɧɟɜɧɨ 
 ɋyclophosphamide* - ɧɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ ɨɬ 100 mg/ ɞɧɟɜɧɨ ɪ.ɨ ɢɥɢ 500–700 

mg i.v. ɧɚ  ɜɫɟɤɢ 3 – 4 ɫɟɞɦɢɰɢ 
 

5.2.4. Ⱦɪɭɝɢ ɩɨɞɯɨɞɢ 
 
ȼɢɫɨɤɨɞɨɡɢɪɚɧ ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɟɧ Human normal immunoglobulin*  

 1-2 g /kg , ɪɚɡɩɪɟɞɟɥɟɧ ɜ 2-5 ɞɧɢ  
 ɉɨɤɚɡɚɧ ɟ ɜ ɪɟɞɤɢ ɫɥɭɱɚɢ ɤɚɬɨ: ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ ɤɴɦ ɤɨɪɬɝɢɤɨɫɬɟɪɢɨɞɢ, 

ɧɭɠɞɚ ɨɬ ɫɩɟɲɧɨ ɨɜɥɚɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɠɤɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ, ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɨɬ 
ɫɩɟɲɧɚ ɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ ɢɥɢ ɞɪɭɝɚ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ.  

 ȿɮɟɤɬɴɬ ɧɚ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢɬɟ ɟ ɤɪɚɬɤɨɬɪɚɟɧ. 



20 

 

 

5.3. ȺɂɏȺ ɫɴɫ ɫɬɭɞɨɜɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ 
5.3.1. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɱɧɢ ɦɟɪɤɢ: 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɧɚ ɤɨɢɬɨ ɩɪɟɞɫɬɨɢ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ ɜ 
ɭɫɥɨɜɢɹ ɧɚ ɯɢɩɨɬɟɪɦɢɹ, ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɫɥɟɞɜɚɬ ɡɚ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɫɬɭɞɨɜɢ 
ɚɝɥɭɬɢɧɢɧɢ; 

 ɢɡɛɹɝɜɚɧɟ ɧɚ ɢɡɥɚɝɚɧɟɬɨ ɧɚ ɫɬɭɞ; 
 ɢɧɮɭɡɢɹ ɧɚ ɡɚɬɨɩɥɟɧɢ ɢɧɮɭɡɢɨɧɧɢ ɪɚɡɬɜɨɪɢ ɢ ɛɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ; 
 ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɫɬɭɞɟɧɢ ɤɨɦɩɪɟɫɢ ɡɚ ɩɨɧɢɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɚɬɚ 

ɦɨɠɟ ɞɚ ɞɨɜɟɞɟ ɞɨ ɜɥɨɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɚɧɟɦɢɹɬɚ ɢ ɞɨ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ ɝɚɧɝɪɟɧɢ; 
 ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɹɬɚ ɧɚ ɩɥɚɡɦɚ-ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ (ɬ.ɟ. ɧɚ ɤɨɦɩɥɟɦɟɧɬ-ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ) 

ɛɢɨɩɪɨɞɭɤɬɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɞɨɜɟɞɟ ɞɨ ɡɚɫɢɥɜɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚɬɚ 
 

5.3.2. ɂɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɨɪɢ  
 ɋyclophosphamide* 50-150 mg/ɞɧɟɜɧɨ ɪ.ɨ. 
 ɋhlorambucil* 4-20 mg/ɞɧɟɜɧɨ ɪ.ɨ.  

 

5.3.3. ɉɥɚɡɦɚɮɟɪɟɡɚ 

 ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɨɬ ɛɴɪɡɨ ɩɨɜɥɢɹɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɠɤɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ; 
 ɡɚ ɩɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɩɨɞɝɨɬɨɜɤɚ 

 ɩɪɢ ɬɟɠɤɨ ɢɡɪɚɡɟɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɧɚ ɚɤɪɨɰɢɚɧɨɡɚ ɡɚ ɛɴɪɡɨ ɩɨɜɥɢɹɜɚɧɟ  
 ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɤɚɬɚ 

 

5.3.4. Ʉɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ 
ɉɨɤɚɡɚɧɢ ɫɚ ɜ ɪɟɞɤɢ ɫɥɭɱɚɢ: 

 ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɚɧɬɢɬɟɥɚ, ɚɤɬɢɜɧɢ ɜ ɲɢɪɨɤ ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɟɧ ɞɢɚɩɚɡɨɧ 
(ɜɤɥ. ɧɚ 370ɋ) 

 ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɫɬɭɞɨɜɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ ɨɬ ɤɥɚɫ IgG. ȼ ɬɟɡɢ ɫɥɭɱɚɢ ɦɨɠɟ ɞɚ 
ɛɴɞɟ ɩɨɤɚɡɚɧɚ ɢ ɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ 

 ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢ ɬɨɩɥɢɧɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ ɨɬ ɤɥɚɫ IgG (ɧɚɩɪ. 
ɢɧɞɭɰɢɪɚɧɢ ɨɬ ɚɦɩɢɰɢɥɢɧ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬ ɫ ɦɢɤɨɩɥɚɡɦɟɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɹ) 
 

6. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 ɧɨɪɦɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ 

 ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ ɢ ɧɟɝɚɬɢɜɢɡɢɪɚɧɟ IAT   
 

7. ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ 

 Ɋɢɬɴɦɴɬ ɧɚ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ  ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɢɧɞɢɜɢɞɭɚɥɧɨ 

 ɋɥɟɞ ɫɬɚɛɢɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟɬɨ ɨɛɢɱɚɣɧɨ  ɟ ɜɟɞɧɴɠ ɧɚ 2 ɦɟɫɟɰɚ. 
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ʥет̌-т̌л̭̌е̛̥я 
 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 
Ȼɟɬɚ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹɬɚ (ȕ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ, ȻɌ) ɫɟ ɞɴɥɠɢ ɧɚ ɧɚɦɚɥɟɧ ɢɥɢ ɧɚɩɴɥɧɨ 
ɥɢɩɫɜɚɳ ɫɢɧɬɟɡ ɧɚ ȕ-ɝɥɨɛɢɧ. Ⱦɢɫɩɪɨɩɨɪɰɢɹɬɚ ɜ ɫɢɧɬɟɡɚɬɚ ɧɚ α ɢ ȕ  
ɝɥɨɛɢɧɨɜɢɬɟ ɜɟɪɢɝɢ ɜɨɞɢ ɞɨ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɧɚ ɧɨɪɦɚɥɧɨ ɫɢɧɬɟɡɢɪɚɳɢ ɫɟ α 
ɜɟɪɢɝɢ, ɤɨɢɬɨ ɩɨɪɚɞɢ ɧɟɞɨɫɬɢɝ ɧɚ ɤɨɦɩɥɟɦɟɧɬɚɪɧɢɬɟ ȕ ɩɪɟɰɢɩɢɬɢɪɚɬ ɢ 
ɩɪɟɞɢɡɜɢɤɜɚɬ ɩɪɟɠɞɟɜɪɟɦɟɧɧɨ ɡɚɝɢɜɚɧɟ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ 
(ɯɟɦɨɥɢɡɚ) ɢ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ (ɧɟɟɮɟɤɬɢɜɧɚ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɡɚ). 
Ɍɟɡɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɨɛɭɫɥɚɜɹɬ ɛɨɥɟɫɬɧɢ ɩɪɢɡɧɚɰɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɟ ɞɴɥɠɚɬ ɧɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ, 
ɧɟɟɮɟɤɬɢɜɧɚ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɡɚ ɢ ɪɚɡɥɢɱɧɚ ɩɨ ɬɟɠɟɫɬ ɚɧɟɦɢɹ.  
Oɤɨɥɨ 1.5% ɨɬ ɝɥɨɛɚɥɧɚɬɚ ɩɨɩɭɥɚɰɢɹ ɫɚ ɧɨɫɢɬɟɥɢ ɧɚ ɝɟɧ ɡɚ ȕ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ. 
Oɛɳɚɬɚ ɝɨɞɢɲɧɚ ɱɟɫɬɨɬɚ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ ɢɧɞɢɜɢɞɢ ɟ 1/100 000 ɜ ɫɜɟɬɚ ɢ 
1/10 000 ɜ ȿɜɪɨɩɟɣɫɤɢ ɫɴɸɡ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 

 ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ ɦɚɣɨɪ (ɚɧɟɦɢɹ ɧɚ Cooley, ɌɆ) – ɬɟɠɤɚ ɮɨɪɦɚ  
 ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɹ (Ɍɂ) – ɫɪɟɞɧɨ ɬɟɠɤɚ ɮɨɪɦɚ 

 ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ ɦɢɧɨɪ (ɧɨɫɢɬɟɥɫɬɜɨ ɧɚ ɝɟɧɚ ɡɚ ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ) – ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ 
ɛɟɡɫɢɦɩɬɨɦɧɚ ɮɨɪɦɚ 

 „ɬɢɯɚ” – ɛɟɡɫɢɦɩɬɨɦɧɚ ɮɨɪɦɚ ɫ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ, ɧɨɪɦɚɥɧɢ 
ɢɥɢ ɛɥɢɡɤɢ ɞɨ ɧɨɪɦɚɥɧɢɬɟ 
 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 

 ɚɧɚɦɧɟɡɚ 

 ɨɛɟɤɬɢɜɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɉɄɄ ɫ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɢɧɞɟɤɫɢ, ȾɄɄ  
 ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ 

 ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ 

 ɫɟɪɭɦɧɚ ɛɢɨɯɢɦɢɹ: ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ, ɅȾɏ, ɫɟɪɭɦɧɨ ɠɟɥɹɡɨ (ɋɀ), ɫɟɪɭɦɟɧ 
ɮɟɪɢɬɢɧ (ɋɎ) 

 ɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ (Hb) 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 ȾɇɄ-ɚɧɚɥɢɡ 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɨɫɬɚɜɹ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
 ɮɚɦɢɥɧɚ ɨɛɪɟɦɟɧɟɧɨɫɬ,  ɤɥɢɧɢɱɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ 

 ɚɧɟɦɢɹ, ɦɢɤɪɨɰɢɬɨɡɚ ɫ ɬɟɠɤɚ ɚɧɢɡɨɩɨɣɤɢɥɨɰɢɬɨɡɚ ɢ ɯɢɩɨɯɪɨɦɢɹ ɧɚ 
ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢɬɟ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ, ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɨɡɚ, ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 
ɡɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ, ɜɢɫɨɤ ɮɟɪɢɬɢɧ 

 ɩɨɜɢɲɟɧɢ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɚ ɧɚ ɇbF, ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɢɥɢ ɥɟɤɨ ɩɨɜɢɲɟɧ HbȺ2  

 ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɇɜȺ2 ɟ ɜɚɪɢɚɛɢɥɧɨ ɩɪɢ ɯɨɦɨɡɢɝɨɬɢ ɢ ɟ ɭɜɟɥɢɱɟɧɨ ɩɪɢ ɌɆ 
 ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ 

 

3.4. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɠɟɥɹɡɧɨ ɫɜɪɴɯɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ (ɀɋɇ) 
ɉɚɪɚɦɟɬɪɢɬɟ, ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɢ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɀɋɇ ɜɤɥɸɱɜɚɬ: 
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 ɫɟɪɭɦɟɧ ɮɟɪɢɬɢɧ – ɧɚɣ-ɛɴɪɡ ɢ ɥɟɫɟɧ ɧɚɱɢɧ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɀɋɇ  
 ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɡɚ ɢɡɦɟɪɜɚɧɟ ɧɚ ɧɚɬɪɭɩɚɧɨ ɠɟɥɹɡɨ ɜ ɱɟɪɧɢɹ 

ɞɪɨɛ (ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹ ɧɚ ɠɟɥɹɡɨ ɜ ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ, LIC) (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
 ɦɚɝɧɢɬɧɨɪɟɡɨɧɚɧɫɧɢ (ɆɊɌ)-ɬɟɯɧɢɤɢ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɀɋɇ ɜ ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ 

ɫɴɪɰɟ 
 

Ɋɟɮɟɪɟɧɬɧɢ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɧɚ ɩɚɪɚɦɟɬɪɢɬɟ, ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɢ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɀɋɇ ʞ˃˓˃ˏˈ˕˝˓ 
ʜˑ˓ˏ˃ˎː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ 

ʚˈˍˑ ʠ˓ˈˇːˑ ʡˈˉˍˑ 

LIC (mg Fe/g dw) < 1.2 3 - 7 > 7 > 15 Чˈ˓ːˑˇ˓ˑ˄ˈː Mʟʡ 
T2* (ms) 

> 6.3 6.3 – 2.7 2.7 – 1.4 < 1.4 ʠʣ (ng/mL) ˏ˝ˉˈ < 300 ˉˈːˋ < 200 

> 1000 ˇˑ < 2000 

 

> 2500 ʠ˝˓ˇˈ˚ˈː MRI Tʹ* 
(ms) 

> 20 14 - 20 8 - 14 < 8 

 
 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

 Ⱥɥɮɚ ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ 

 Ⱥɧɟɦɢɹ ɧɚ ɯɪɨɧɢɱɧɚɬɚ ɛɨɥɟɫɬ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚɬɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ 

 ɀɟɥɟɡɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ  
 Ɉɥɨɜɧɚ ɧɟɮɪɨɩɚɬɢɹ 
 ɋɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɧɢ ɚɧɟɦɢɢ 

 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɛɟɬɚ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ ɦɚɣɨɪ 
5.1. ɏɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ 

 ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɫɬɚɪɬɢɪɚ ɜ ɤɴɪɦɚɱɟɫɤɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 
ɢ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɩɪɟɡ ɰɟɥɢɹ ɠɢɜɨɬ ɜ ɪɟɠɢɦ ɨɬ 2 ɞɨ 5 ɫɟɞɦɢɰɢ 

 ɰɟɥ: ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ ɩɪɟɞɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɇb ɦɟɠɞɭ 90 ɢ 105 g/L 
ɢ ɩɨɫɬɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɨ ɦɟɠɞɭ 130 ɢ 140 g/L 

 ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚ ɫɟ ɫ ɨɛɟɡɥɟɜɤɨɰɢɬɟɧ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɟɧ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɩɨ 
ɪɚɡɲɢɪɟɧɚ ɚɧɬɢɝɟɧɧɚ ɮɨɪɦɭɥɚ (Rh (D, C, c, E, e) ɢ Kell) 

 ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ 15 – 20 ml/kg/ɞɟɧ 
 ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɚ ɫɤɨɪɨɫɬ ɧɚ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɹ 4 ml/kg/ɱɚɫ 

 

5.2. ɀɟɥɹɡɨ-ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɀɏɌ) 
 ɜɬɨɪɢ ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɟɧ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬ ɨɬ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɨɬɨ ɩɨɜɟɞɟɧɢɟ 

 ɫɬɚɪɬɢɪɚɧɟ ɩɪɢ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ:  
 10-20 ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ 

 ɫɟɪɭɦɟɧ ɮɟɪɢɬɢɧ >1000 ng/mL 

 ɜɴɡɪɚɫɬ > 2 ɝɨɞɢɧɢ 
 ɬɪɢ ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɚ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɜɴɡɪɚɫɬ, ɫɬɟɩɟɧ ɧɚ ɀɋɇ 

ɢ ɞɨɦɢɧɢɪɚɳɚ ɨɪɝɚɧɧɚ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ 
ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɨ ɢɥɢ ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ:  
Deferoxamine (DFO)  
Deferiprone (DFP)  
Deferasirox (DFX) 
 

5.2.1. Deferoxamine ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ 
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 ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ  
 ɞɨɡɢɪɚɧɟ:  

ɞɟɰɚ – 20-40 mg/kg (ɜɴɡɪɚɫɬ ɩɨɞ 5 ɝɨɞɢɧɢ – 20-30 mg/kg) 
ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ – 20-50 mg/kg 

 ɧɚɱɢɧ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ: ɩɨɞɤɨɠɧɨ ɢɥɢ ɜɟɧɨɡɧɨ ɱɪɟɡ ɢɧɮɭɡɢɨɧɧɚ ɩɨɦɩɚ 
ɡɚ > 8-12 ɱɚɫɚ ɧɚ ɞɟɧ, 5-7 ɢɧɮɭɡɢɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ 

 ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Deferoxamine: 
 

 ʞˑˍ˃ˊ˃ːˋя ˊ˃ ˊ˃˒ˑ˚˅˃ːˈ ː˃ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferoxamine 

1 
ʞ˓ˋ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ ː˃ ˅˝ˊ˓˃˔˕ ː˃ˇ ʹ ˆˑˇˋːˋ ˔ˎˈˇ ˒˝˓˅ˋ˕ˈ ͳͲ -12 ˘ˈˏˑ˕˓˃ː˔˗˖ˊˋˋ ˋ ːˋ˅ˑ ː˃ ˔ˈ˓˖ˏˈː ˗ˈ˓ˋ˕ˋː ː˃ˇ ͳͲͲͲ ng/mL  

2 

ʡˈˉˍˋ ˃ˎˈ˓ˆˋ˚ːˋ ˋ ˇ˓˖ˆˋ ˔˕˓˃ːˋ˚ːˋ ˓ˈ˃ˍ˙ˋˋ ˍ˝ˏ Deferasirox ˋ/ˋˎˋ 
Deferiprone     ȋ˔˃ˏˑ ˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, ˍˑˋ˕ˑ ˔˃ ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃ˎˋ ˋ/ˋˎˋ ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃˕ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferasirox ˋˎˋ Deferiprone ˋ ˋˏ˃˕ ˓ˈˆˋ˔˕˓ˋ˓˃ːˋ ˓ˈ˃ˍ˙ˋˋȌ 

3 

ʜˈˊ˃ˇˑ˅ˑˎˋ˕ˈˎˈː ˋˎˋ ˎˑ˛ ˕ˈ˓˃˒ˈ˅˕ˋ˚ˈː ˈ˗ˈˍ˕ ˑ˕ ː˃˔˕ˑˢ˜ˑ˕ˑ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ  ȋˑ˒˓ˈˇˈˎˈː ː˃ ˄˃ˊ˃˕˃ ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ː˃ ˔ˈ˓˖ˏˈː ˗ˈ˓ˋ˕ˋː, ˔˝˓ˇˈ˚ˈː ˋ ˚ˈ˓ːˑˇ˓ˑ˄ˈː Mʟʡ ˋ ˗˓˃ˍ˙ˋˢ ː˃ ˋˊ˕ˎ˃˔ˍ˅˃ːˈ ː˃ ˎˢ˅˃ ˍ˃ˏˈ˓˃ ˊ˃ ˒ˈ˓ˋˑˇ ˑ˕ ͸ ˇˑ ͳʹ ˏˈ˔ˈ˙˃ ȋ˒˓ˋ ǲˋː˕ˈːˊˋ˅ːˑ ˎˈ˚ˈːˋˈǳ ˋ  ǲ˔˒˃˔ˋ˕ˈˎː˃ ˕ˈ˓˃˒ˋˢǳ ˒ˈ˓ˋˑˇ˃ ˊ˃ ˒˓ˑ˔ˎˈˇˢ˅˃ːˈ ˏˑˉˈ ˇ˃ ˈ ˒ˑ-ˏ˃ˎ˝ˍȌȌ ȋ˔˃ˏˑ ˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, ˍˑˋ˕ˑ ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃˕ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferasirox ˋˎˋ Deferiprone ˋ ˋˏ˃˕ ːˈˊ˃ˇˑ˅ˑˎˋ˕ˈˎˈː ˋˎˋ ˎˑ˛ ˕ˈ˓˃˒ˈ˅˕ˋ˚ˈː ˍˑː˕˓ˑˎ ˅˝˓˘˖ ˉˈˎˈˊːˋˢ ˔˅˓˝˘˕ˑ˅˃˓Ȍ 

 ʞˑˍ˃ˊ˃ːˋя ˊ˃ ˒˓ˑˇъˎˉ˃˅˃ːˈ ː˃ ˎˈ˚ˈːˋˈ˕ˑ ˔ Deferoxamine 

1 

ʓˑ˄˝˓ ˋˎˋ ˏːˑˆˑ ˇˑ˄˝˓ ˕ˈ˓˃˒ˈ˅˕ˋ˚ˈː ˈ˗ˈˍ˕ ˑ˕ ː˃˔˕ˑˢ˜ˑ˕ˑ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferoxamine  ȋˑ˒˓ˈˇˈˎˈː ː˃ ˄˃ˊ˃˕˃ ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ː˃ ˔ˈ˓˖ˏˈː ˗ˈ˓ˋ˕ˋː, ˔˝˓ˇˈ˚ˈː ˋ ˚ˈ˓ːˑˇ˓ˑ˄ˈː Mʟʡ ˋ ˗˓˃ˍ˙ˋˢ ː˃ ˋˊ˕ˎ˃˔ˍ˅˃ːˈ ː˃ ˎˢ˅˃ ˍ˃ˏˈ˓˃ ˊ˃ ˒ˈ˓ˋˑˇ ˑ˕ ͸ ˇˑ ͳʹ ˏˈ˔ˈ˙˃ ȋ˒˓ˋ ǲˋː˕ˈːˊˋ˅ːˑ ˎˈ˚ˈːˋˈǳ ˋ  ǲ˔˒˃˔ˋ˕ˈˎː˃ ˕ˈ˓˃˒ˋˢǳ ˒ˈ˓ˋˑˇ˃ ˊ˃ ˒˓ˑ˔ˎˈˇˢ˅˃ːˈ ˏˑˉˈ ˇ˃ ˈ ˒ˑ-ˏ˃ˎ˝ˍȌȌ ȋˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃˜ˋ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ DeferoxamineȌ 

 
 
5.2.2. Deferasirox ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɮɨɪɦɢ – ɞɢɫɩɟɪɝɢɪɚɳɢ ɫɟ ɬɚɛɥɟɬɤɢ, ɮɢɥɦɢɪɚɧɢ ɬɚɛɥɟɬɤɢ 
ɢ ɝɪɚɧɭɥɢ (ɫɚɲɟ): 

 Deferasirox ɮɢɥɦɢɪɚɧɢ ɬɚɛɥɟɬɤɢ ɢ ɝɪɚɧɭɥɢ ɞɟɦɨɧɫɬɪɢɪɚɬ ɩɨ-ɜɢɫɨɤɚ 
ɛɢɨɧɚɥɢɱɧɨɫɬ ɫɩɪɹɦɨ Deferasirox ɞɢɫɩɟɪɝɢɪɚɳɢ ɫɟ ɬɚɛɥɟɬɤɢ 

 ɩɪɢ ɩɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɨɬ ɞɢɫɩɟɪɝɢɪɚɳɢ ɫɟ ɬɚɛɥɟɬɤɢ ɤɴɦ ɮɢɥɦɢɪɚɧɢ 
ɬɚɛɥɟɬɤɢ ɢɥɢ ɝɪɚɧɭɥɢ, ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ ɮɢɥɦɢɪɚɧɢɬɟ ɬɚɛɥɟɬɤɢ ɢɥɢ ɝɪɚɧɭɥɢ 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɫ 30% ɩɨ-ɧɢɫɤɚ ɨɬ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ ɞɢɫɩɟɪɝɢɪɚɳɢɬɟ ɫɟ 
ɬɚɛɥɟɬɤɢ, ɤɚɬɨ ɫɟ ɡɚɤɪɴɝɥɢ ɤɴɦ ɧɚɣ-ɛɥɢɡɤɚɬɚ ɰɹɥɚ ɬɚɛɥɟɬɤɚ ɢɥɢ ɫɚɲɟ 

 ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɥɟɞ 6-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 

 ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɥɟɞ 2-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ, ɤɨɝɚɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ 
Deferoxamine ɟ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɨ ɢɥɢ ɫ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɟɧ ɟɮɟɤɬ 

 ɧɚɱɢɧ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ: ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ, ɟɠɟɞɧɟɜɧɨ, ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ ɞɧɟɜɧɨ 

 ɞɨɡɢɪɚɧɟ:  
ɞɢɫɩɟɪɝɢɪɚɳɢ ɫɟ ɬɚɛɥɟɬɤɢ: 20-40 mg/kg  



24 

 

ɮɢɥɦɢɪɚɧɢ ɬɚɛɥɟɬɤɢ/ɝɪɚɧɭɥɢ: 14-28 mg/kg 

 ɫɴɨɬɜɟɬɫɬɜɚɳɢ ɞɨɡɢ ɦɟɠɞɭ ɪɚɡɥɢɱɧɢɬɟ ɮɨɪɦɢ: 
 

Ⱦɢɫɩɟɪɝɢɪɚɳɢ ɫɟ ɬɚɛɥɟɬɤɢ Ɏɢɥɦɢɪɚɧɢ ɬɚɛɥɟɬɤɢ/ɝɪɚɧɭɥɢ 
10 mg/kg 7 mg/kg 
20 mg/kg 14 mg/kg 
30 mg/kg 21 mg/kg 

Ɂɚɛɟɥɟɠɤɚ: Ⱦɨɡɢɪɚɧɢɹɬɚ ɧɚ Deferasirox ɩɪɢ ɪɚɡɥɢɱɧɢɬɟ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɢ ɦɨɞɢɮɢɰɢɪɚɧɟ 
ɧɚ ɞɨɡɢ ɩɨ-ɞɨɥɭ ɫɟ ɨɬɧɚɫɹɬ ɡɚ ɞɢɫɩɟɪɝɢɪɚɳɢ ɫɟ ɬɚɛɥɟɬɤɢ ɢ ɫɟ ɧɚɦɚɥɹɜɚɬ ɫ 30% 
ɩɪɢ ɭɩɨɬɪɟɛɚ ɧɚ ɮɢɥɦɢɪɚɧɢ ɬɚɛɥɟɬɤɢ ɢɥɢ ɝɪɚɧɭɥɢ. 
 

 ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ: ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Deferasirox: 
 

 ʞˑˍ˃ˊ˃ːˋя ˊ˃ ˊ˃˒ˑ˚˅˃ːˈ ˋ ˒˓ˑˇъˎˉ˃˅˃ːˈ ː˃ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferasirox 

1. 

ʑ˝ˊ˓˃˔˕ η ͸ ˆˑˇˋːˋ  ʑ˝ˊ˓˃˔˕ η ʹ ˆˑˇˋːˋ, ˍˑˆ˃˕ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ˕ˑ ˔ Deferoxamine ˈ ˒˓ˑ˕ˋ˅ˑ˒ˑˍ˃ˊ˃ːˑ ˋˎˋ ˔ ːˈˇˑ˔˕˃˕˝˚ˈː ˈ˗ˈˍ˕  
2. 

ʡˈˉˍˋ ˃ˎˈ˓ˆˋ˚ːˋ ˋ ˇ˓˖ˆˋ ˔˕˓˃ːˋ˚ːˋ ˓ˈ˃ˍ˙ˋˋ ˍ˝ˏ Deferoxamine ˋ/ˋˎˋ 
Deferiprone  ȋ˔˃ˏˑ ˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ ˔ ʛʙʐ Dͷ͸.ͳ, ˍˑˋ˕ˑ ˔˃ ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃ˎˋ ˋ/ˋˎˋ ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃˕ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferoxamine ˋˎˋ Deferiprone ˋ ˋˏ˃˕ ˓ˈˆˋ˔˕˓ˋ˓˃ːˋ ˓ˈ˃ˍ˙ˋˋȌ 

3. 

ʡˈˉˍˋ ˃ˎˈ˓ˆˋ˚ːˋ ˋ ˇ˓˖ˆˋ ˔˕˓˃ːˋ˚ːˋ ˓ˈ˃ˍ˙ˋˋ ˍ˝ˏ Deferoxamine  ȋ˔˃ˏˑ ˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, ˍˑˋ˕ˑ ˔˃ ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃ˎˋ ˋ/ˋˎˋ ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃˕ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferoxamine  ˋ ˋˏ˃˕ ˓ˈˆˋ˔˕˓ˋ˓˃ːˋ ˓ˈ˃ˍ˙ˋˋȌ 

4. 

ʜˋ˅ˑ ː˃ ˔ˈ˓˖ˏˈː ˗ˈ˓ˋ˕ˋː ː˃ˇ 1000 ng/mL ˒˓ˋ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ ˔ ˄ˈ˕˃-˕˃ˎ˃˔ˈˏˋˢ ˏ˃ˌˑ˓; ː˃ˇ ͷͲͲ ng/mL ˒˓ˋ ˕˓˃ː˔˗˖ˊˋˑːːˑ-ːˈˊ˃˅ˋ˔ˋˏ˃ ˕˃ˎ˃˔ˈˏˋˢ    

 ȋ˒˓ˋ ˔˕˃˓˕ˋ˓˃ːˈ ː˃ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈȌ 

5. 

ʜˈˊ˃ˇˑ˅ˑˎˋ˕ˈˎˈː ˋˎˋ ˎˑ˛ ˕ˈ˓˃˒ˈ˅˕ˋ˚ˈː ˈ˗ˈˍ˕ ˑ˕ ː˃˔˕ˑˢ˜ˑ˕ˑ ˇ˓˖ˆˑ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ   ȋˑ˒˓ˈˇˈˎˈː ː˃ ˄˃ˊ˃˕˃ ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ː˃ ˔ˈ˓˖ˏˈː ˗ˈ˓ˋ˕ˋː, ˔˝˓ˇˈ˚ˈː ˋ ˚ˈ˓ːˑˇ˓ˑ˄ˈː Mʟʡ ˋ ˗˓˃ˍ˙ˋˢ ː˃ ˋˊ˕ˎ˃˔ˍ˅˃ːˈ ː˃ ˎˢ˅˃ ˍ˃ˏˈ˓˃ ˊ˃ ˒ˈ˓ˋˑˇ ˑ˕ ͸ ˇˑ ͳʹ ˏˈ˔ˈ˙˃ ȋ˒˓ˋ ǲˋː˕ˈːˊˋ˅ːˑ ˎˈ˚ˈːˋˈǳ ˒ˈ˓ˋˑˇ˃ ˊ˃ ˒˓ˑ˔ˎˈˇˢ˅˃ːˈ ˏˑˉˈ ˇ˃ ˈ ˒ˑ-ˏ˃ˎ˝ˍȌȌ ȋ˔˃ˏˑ ˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃˜ˋ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferoxamine ˋ/ˋˎˋ Deferiprone ˔ ːˈˊ˃ˇˑ˅ˑˎˋ˕ˈˎˈː ˋˎˋ ˎˑ˛ ˕ˈ˓˃˒ˈ˅˕ˋ˚ˈː ˍˑː˕˓ˑˎ ˅˝˓˘˖ ˉˈˎˈˊːˋˢ ˔˅˓˝˘˕ˑ˅˃˓Ȍ 

6. 

ʓˑ˄˝˓ ˋˎˋ ˏːˑˆˑ ˇˑ˄˝˓ ˕ˈ˓˃˒ˈ˅˕ˋ˚ˈː ˈ˗ˈˍ˕ ˑ˕ ː˃˔˕ˑˢ˜ˑ˕ˑ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferasirox  ȋˑ˒˓ˈˇˈˎˈː ː˃ ˄˃ˊ˃˕˃ ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ː˃ ˔ˈ˓˖ˏˈː ˗ˈ˓ˋ˕ˋː, ˔˝˓ˇˈ˚ˈː ˋ ˚ˈ˓ːˑˇ˓ˑ˄ˈː Mʟʡ ˋ ˗˓˃ˍ˙ˋˢ ː˃ ˋˊ˕ˎ˃˔ˍ˅˃ːˈ ː˃ ˎˢ˅˃ ˍ˃ˏˈ˓˃ ˊ˃ ˒ˈ˓ˋˑˇ ˑ˕ ͸ ˇˑ ͳʹ ˏˈ˔ˈ˙˃ ȋ˒˓ˋ ǲˋː˕ˈːˊˋ˅ːˑ ˎˈ˚ˈːˋˈǳ ˒ˈ˓ˋˑˇ˃ ˊ˃ ˒˓ˑ˔ˎˈˇˢ˅˃ːˈ ˏˑˉˈ ˇ˃ ˈ ˒ˑ-ˏ˃ˎ˝ˍȌȌ ȋˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃˜ˋ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferasirox) 

7. 

ʚ˃˄ˑ˓˃˕ˑ˓ːˋ ˍ˓ˋ˕ˈ˓ˋˋ  ʠˈ˓˖ˏˈː ˍ˓ˈ˃˕ˋːˋː  ːˑ˓ˏ˃ˎːˋ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ȋˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, ˊ˃˒ˑ˚˅˃˜ˋ ˎˈ˚ˈːˋˈȌ ːˑ˓ˏ˃ˎːˋ ˋˎˋ ˊ˃˅ˋ˛ˈːˋ ˇˑ ͵͵% ˑ˕ ˔˕ˑˌːˑ˔˕˕˃ ˒˓ˋ ˊ˃˒ˑ˚˅˃ːˈ ː˃ ˎˈ˚ˈːˋˈ˕ˑ, ˒ˑ˅ˎˋˢ˅˃˜ˋ ˔ˈ ˑ˕ ˓ˈˇ˖˙ˋ˓˃ːˈ ː˃ ˇˑˊ˃˕˃ ȋˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, 
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˒˓ˑˇ˝ˎˉ˃˅˃˜ˋ ˎˈ˚ˈːˋˈȌ ALAT ˋ ASAT < ͷ ˒˝˕ˋ ˑ˕ ːˑ˓ˏ˃ˎː˃ ˆˑ˓ː˃ ˓ˈ˗ˈ˓ˈː˕ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ 

8. 

ʣ˖ːˍ˙ˋˑː˃ˎːˋ ˋ Mʟʡ ˍ˓ˋ˕ˈ˓ˋˋ  ȋˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ ː˃ˇ ͳͲ-ˆˑˇ. ˅˝ˊ˓˃˔˕Ȍ ʠ˝˓ˇˈ˚ˈː Tʹ* > ͸ ˇˑ ͳͶ ms ˋ ˚ˈ˓ːˑˇ˓ˑ˄ˈː Mʟʡ < ͹ mg/g  ʠ˝˓ˇˈ˚ˈː Tʹ* > ͸ ms ˋ ˄ˈˊ ˇ˃ːːˋ ˊ˃ ˔˝˓ˇˈ˚ː˃ ˇˋ˔˗˖ːˍ˙ˋˢ 

 
 
5.2.3. Deferiprone ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɥɟɞ 6-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ, ɤɨɝɚɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ 
Deferoxamine ɟ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɨ ɢɥɢ ɧɟɩɨɞɯɨɞɹɳɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɌɆ 

 ɞɨɡɢɪɚɧɟ: 75-100 mg/kg 

 ɧɚɱɢɧ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ: ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ, ɟɠɟɞɧɟɜɧɨ, ɬɪɢɤɪɚɬɧɨ ɞɧɟɜɧɨ 

 ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Deferiprone: 
 

 ʞˑˍ˃ˊ˃ːˋя ˊ˃ ˊ˃˒ˑ˚˅˃ːˈ ˋ ˒˓ˑˇъˎˉ˃˅˃ːˈ ː˃ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferiprone 

1 ʑ˝ˊ˓˃˔˕ η ͸ ˆˑˇˋːˋ 

2 

ʡˈˉˍˋ ˃ˎˈ˓ˆˋ˚ːˋ ˋ ˇ˓˖ˆˋ ˔˕˓˃ːˋ˚ːˋ ˓ˈ˃ˍ˙ˋˋ ˍ˝ˏ Deferoxamine ˋ/ˋˎˋ 
Deferasirox  ȋ˔˃ˏˑ ˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, ˍˑˋ˕ˑ ˔˃ ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃ˎˋ ˋ/ˋˎˋ ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃˕ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferoxamine ˋˎˋ Deferasirox ˋ ˋˏ˃˕ ˓ˈˆˋ˔˕˓ˋ˓˃ːˋ ˓ˈ˃ˍ˙ˋˋȌ 

3 

ʜˈˊ˃ˇˑ˅ˑˎˋ˕ˈˎˈː ˋˎˋ ˎˑ˛ ˕ˈ˓˃˒ˈ˅˕ˋ˚ˈː ˈ˗ˈˍ˕ ˑ˕ ː˃˔˕ˑˢ˜ˑ˕ˑ ˇ˓˖ˆˑ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ  ȋˑ˒˓ˈˇˈˎˈː ː˃ ˄˃ˊ˃˕˃ ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ː˃ ˔ˈ˓˖ˏˈː ˗ˈ˓ˋ˕ˋː, ˔˝˓ˇˈ˚ˈː ˋ ˚ˈ˓ːˑˇ˓ˑ˄ˈː Mʟʡ ˋ ˗˓˃ˍ˙ˋˢ ː˃ ˋˊ˕ˎ˃˔ˍ˅˃ːˈ ː˃ ˎˢ˅˃ ˍ˃ˏˈ˓˃ ˊ˃ ˒ˈ˓ˋˑˇ ˑ˕ ͸ ˇˑ ͳʹ ˏˈ˔ˈ˙˃Ȍ ȋˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃˜ˋ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferoxamine ˋˎˋ Deferasirox ˋ ˋˏ˃˕ ːˈˊ˃ˇˑ˅ˑˎˋ˕ˈˎˈː ˋˎˋ ˎˑ˛ ˕ˈ˓˃˒ˈ˅˕ˋ˚ˈː ˍˑː˕˓ˑˎ ˅˝˓˘˖ ˉˈˎˈˊːˋˢ ˔˅˓˝˘˕ˑ˅˃˓Ȍ 

4 

ʓˑ˄˝˓ ˋˎˋ ˏːˑˆˑ ˇˑ˄˝˓ ˕ˈ˓˃˒ˈ˅˕ˋ˚ˈː ˈ˗ˈˍ˕ ˑ˕ ː˃˔˕ˑˢ˜ˑ˕ˑ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferiprone  ȋˑ˒˓ˈˇˈˎˈː ː˃ ˄˃ˊ˃˕˃ ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ː˃ ˔ˈ˓˖ˏˈː ˗ˈ˓ˋ˕ˋː, ˔˝˓ˇˈ˚ˈː ˋ ˚ˈ˓ːˑˇ˓ˑ˄ˈː Mʟʡ ˋ ˗˓˃ˍ˙ˋˢ ː˃ ˋˊ˕ˎ˃˔ˍ˅˃ːˈ ː˃ ˎˢ˅˃ ˍ˃ˏˈ˓˃ ˊ˃ ˒ˈ˓ˋˑˇ ˑ˕ ͸ ˇˑ ͳʹ ˏˈ˔ˈ˙˃Ȍ ȋˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃˜ˋ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferiprone) 

5 

ʚ˃˄ˑ˓˃˕ˑ˓ːˋ ˍ˓ˋ˕ˈ˓ˋˋ: ʏ˄˔ˑˎˡ˕ˈː ːˈ˖˕˓ˑ˗ˋˎˈː ˄˓ˑˌ ȋʏʜʐȌ ηͳ.ͷ˘ͳͲ9/l ʡ˓ˑˏ˄ˑ˙ˋ˕ˋ ηͳͲͲ ˘ ͳͲ9/l ʠˈ˓˖ˏː˃ ˖˓ˈˢ ˋ ˍ˓ˈ˃˕ˋːˋː ˅ ˓ˈ˗ˈ˓ˈː˕ːˋ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ALAT ˋ ASAT < Ͷ ˒˝˕ˋ ˑ˕ ˆˑ˓ː˃ ˓ˈ˗ˈ˓ˈː˕ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ 

6 

ʣ˖ːˍ˙ˋˑː˃ˎːˋ ˋ Mʟʡ ˍ˓ˋ˕ˈ˓ˋˋ ȋˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ ː˃ˇ ͳͲ-ˆˑˇ. ˅˝ˊ˓˃˔˕Ȍ ʠ˝˓ˇˈ˚ˈː T2* >ͳͲ ms ˋ ˚ˈ˓ːˑˇ˓ˑ˄ˈː Mʟʡ < 7 mg/g   ʠ˝˓ˇˈ˚ˈː T2* >ͳͲ ms ˋ ˄ˈˊ ˇ˃ːːˋ ˊ˃ ˔˝˓ˇˈ˚ː˃ ˇˋ˔˗˖ːˍ˙ˋˢ 

 
 
5.2.4. “Deferoxamine + Deferiprone” ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɞɨɡɢɪɚɧɟ: Deferoxamine 30-50 mg/kg + Deferiprone 75-100 mg/kg 

 ɧɚɱɢɧ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ:  
Deferoxamine – ɩɨɞɤɨɠɧɨ ɢɥɢ ɜɟɧɨɡɧɨ ɱɪɟɡ ɢɧɮɭɡɢɨɧɧɚ ɩɨɦɩɚ ɡɚ 10-12-
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24 ɱɚɫɚ ɧɚ ɞɟɧ, 2-7 ɢɧɮɭɡɢɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ 
Deferiprone – ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ, 3-7 ɞɟɧɚ ɨɬ ɫɟɞɦɢɰɚɬɚ, ɬɪɢɤɪɚɬɧɨ ɞɧɟɜɧɨ 

 ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Deferoxamine + Deferiprone: 
 

 
ʞˑˍ˃ˊ˃ːˋя ˊ˃ ˊ˃˒ˑ˚˅˃ːˈ ˋ ˒˓ˑˇъˎˉ˃˅˃ːˈ ː˃ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔  
Deferoxamine + Deferiprone 

1 ʑ˝ˊ˓˃˔˕ η ͸ ˆˑˇˋːˋ 

2 

ʜˈˊ˃ˇˑ˅ˑˎˋ˕ˈˎˈː ˋˎˋ ˎˑ˛ ˕ˈ˓˃˒ˈ˅˕ˋ˚ˈː ˈ˗ˈˍ˕ ˑ˕ ː˃˔˕ˑˢ˜ˑ˕ˑ ˇ˓˖ˆˑ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ  ȋˑ˒˓ˈˇˈˎˈː ː˃ ˄˃ˊ˃˕˃ ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ː˃ ˔ˈ˓˖ˏˈː ˗ˈ˓ˋ˕ˋː, ˔˝˓ˇˈ˚ˈː ˋ ˚ˈ˓ːˑˇ˓ˑ˄ˈː Mʟʡ ˋ ˗˓˃ˍ˙ˋˢ ː˃ ˋˊ˕ˎ˃˔ˍ˅˃ːˈ ː˃ ˎˢ˅˃ ˍ˃ˏˈ˓˃ ˊ˃ ˒ˈ˓ˋˑˇ ˑ˕ ͸ ˇˑ ͳʹ ˏˈ˔ˈ˙˃ ȋ˒˓ˋ ǲˋː˕ˈːˊˋ˅ːˑ ˎˈ˚ˈːˋˈǳ ˋ ǲ˔˒˃˔ˋ˕ˈˎː˃ ˕ˈ˓˃˒ˋˢǳ ˒ˈ˓ˋˑˇ˃ ˊ˃ ˒˓ˑ˔ˎˈˇˢ˅˃ːˈ ˏˑˉˈ ˇ˃ ˈ ˒ˑ-ˏ˃ˎ˝ˍȌȌ  ȋˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃˜ˋ ˏˑːˑ˕ˈ˓˃˒ˋˢ ˔  Deferoxamine,  Deferiprone ˋˎˋ Deferasirox ˔ ːˈˊ˃ˇˑ˅ˑˎˋ˕ˈˎˈː ˋˎˋ ˎˑ˛ ˕ˈ˓˃˒ˈ˅˕ˋ˚ˈː ˍˑː˕˓ˑˎ ˅˝˓˘˖ ˉˈˎˈˊːˋˢ ˔˅˓˝˘˕ˑ˅˃˓Ȍ 

3 

ʓˑ˄˝˓ ˋˎˋ ˏːˑˆˑ ˇˑ˄˝˓ ˕ˈ˓˃˒ˈ˅˕ˋ˚ˈː ˈ˗ˈˍ˕ ˑ˕ ː˃˔˕ˑˢ˜ˑ˕ˑ ˍˑˏ˄ˋːˋ˓˃ːˑ ˘ˈˎ˃˕ˋ˓˃˜ˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferoxamine ˋ Deferiprone   ȋˑ˒˓ˈˇˈˎˈː ː˃ ˄˃ˊ˃˕˃ ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ː˃ ˔ˈ˓˖ˏˈː ˗ˈ˓ˋ˕ˋː, ˔˝˓ˇˈ˚ˈː ˋ ˚ˈ˓ːˑˇ˓ˑ˄ˈː Mʟʡ ˋ ˗˓˃ˍ˙ˋˢ ː˃ ˋˊ˕ˎ˃˔ˍ˅˃ːˈ ː˃ ˎˢ˅˃ ˍ˃ˏˈ˓˃ ˊ˃ ˒ˈ˓ˋˑˇ ˑ˕ ͸ ˇˑ ͳʹ ˏˈ˔ˈ˙˃ ȋ˒˓ˋ ǲˋː˕ˈːˊˋ˅ːˑ ˎˈ˚ˈːˋˈǳ ˋ  ǲ˔˒˃˔ˋ˕ˈˎː˃ ˕ˈ˓˃˒ˋˢǳ ˒ˈ˓ˋˑˇ˃ ˊ˃ ˒˓ˑ˔ˎˈˇˢ˅˃ːˈ ˏˑˉˈ ˇ˃ ˈ ˒ˑ-ˏ˃ˎ˝ˍȌȌ  ȋˊ˃ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ, ˒˓ˑ˅ˈˉˇ˃˜ˋ ˍˑˏ˄ˋːˋ˓˃ːˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferoxamine ˋ 
Deferiprone) 

4 

ʚ˃˄ˑ˓˃˕ˑ˓ːˋ ˍ˓ˋ˕ˈ˓ˋˋ:  ʏʜʐ ηͳ.ͷ˘ͳͲ9/l ʡ˓ˑˏ˄ˑ˙ˋ˕ˋ ηͳͲͲ ˘ ͳͲ9/l ʠˈ˓˖ˏː˃ ˖˓ˈˢ ˋ ˍ˓ˈ˃˕ˋːˋː ˅ ˓ˈ˗ˈ˓ˈː˕ːˋ ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ALAT ˋ ASAT < Ͷ ˒˝˕ˋ ˑ˕ ˆˑ˓ː˃ ˓ˈ˗ˈ˓ˈː˕ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕  
5 

ʣ˖ːˍ˙ˋˑː˃ˎːˋ ˋ Mʟʡ ˍ˓ˋ˕ˈ˓ˋˋ  ʠ˝˓ˇˈ˚ˈː Tʹ* < ʹͲ ms ˔ ˇ˃ːːˋ ˊ˃ ˔˝˓ˇˈ˚ː˃ ˇˋ˔˗˖ːˍ˙ˋˢ ʠ˝˓ˇˈ˚ˈː Tʹ* < ͳͲ ms  
6 

ʡˈˉˍˋ ˈːˇˑˍ˓ˋːːˋ ˖˔ˎˑˉːˈːˋˢ, ː˃ˎ˃ˆ˃˜ˋ ˊ˃ˏˈ˔˕ˋ˕ˈˎːˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ȋ˒˓ˈ˒ˑ˓˝˚ˋ˕ˈˎːˑȌ  
 
 
5.2.5. “Deferoxamine + Deferasirox” ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɚ ɧɚ Deferoxamine + Deferiprone 

 ɞɨɡɢɪɚɧɟ: Deferoxamine 35-50 mg/kg + Deferasirox 20-40 mg/kg  

 ɧɚɱɢɧ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ:  
Deferoxamine – ɩɨɞɤɨɠɧɨ ɢɥɢ ɜɟɧɨɡɧɨ ɱɪɟɡ ɢɧɮɭɡɢɨɧɧɚ ɩɨɦɩɚ ɡɚ 10-12-
24 ɱɚɫɚ ɧɚ ɞɟɧ, 2-7 ɢɧɮɭɡɢɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ 
Deferasirox – ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ, 7 ɞɟɧɚ ɨɬ ɫɟɞɦɢɰɚɬɚ, ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ ɞɧɟɜɧɨ 

 ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Deferoxamine + Deferiprone 
 

 
ʞˑˍ˃ˊ˃ːˋя ˊ˃ ˍˑˏ˄ˋːˋ˓˃ːˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˒˓ˋ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ ː˃ ˋː˕ˈːˊˋ˅ːˑ ˋ 
ǲ˔˒˃˔ˋ˕ˈˎːˑǳ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferoxamine + Deferiprone 

1 
ʏˎ˕ˈ˓ː˃˕ˋ˅ːˑ ˒ˑ˅ˈˇˈːˋˈ ˒˓ˋ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ ː˃ ˋː˕ˈːˊˋ˅ːˑ ˋˎˋ ǲ˔˒˃˔ˋ˕ˈˎːˑǳ ˎˈ˚ˈːˋˈ, ˍˑˆ˃˕ˑ ˒˓ˋˎˑˉˈːˋˈ˕ˑ ː˃ Deferoxamine + Deferiprone ˈ 
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˒˓ˑ˕ˋ˅ˑ˒ˑˍ˃ˊ˃ːˑ ˋˎˋ ˋˏ˃ ːˈˊ˃ˇˑ˅ˑˎˋ˕ˈˎˈː ˈ˗ˈˍ˕  
2 

ʚ˃˄ˑ˓˃˕ˑ˓ːˋ ˍ˓ˋ˕ˈ˓ˋˋ:  ʜˑ˓ˏ˃ˎːˋ ˋˎˋ ˊ˃˅ˋ˛ˈːˋ ˇˑ ͵͵% ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ː˃ ˔ˈ˓˖ˏˈː ˍ˓ˈ˃˕ˋːˋː  ALAT ˋ ASAT < ͷ ˒˝˕ˋ ˑ˕ ˆˑ˓ː˃ ˓ˈ˗ˈ˓ˈː˕ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕  
3 

ʣ˖ːˍ˙ˋˑː˃ˎːˋ ˋ Mʟʡ ˍ˓ˋ˕ˈ˓ˋˋ  ʜˈ ˔˃ ˋˊ˅ˈ˔˕ːˋ 

4 
ʡˈˉˍˋ ˈːˇˑˍ˓ˋːːˋ ˖˔ˎˑˉːˈːˋˢ, ː˃ˎ˃ˆ˃˜ˋ ˊ˃ˏˈ˔˕ˋ˕ˈˎːˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ȋ˒˓ˈ˒ˑ˓˝˚ˋ˕ˈˎːˑȌ  

5 ʠ˕˃ːˑ˅ˋ˜ˈ ˑ˕ ʟ˃˄ˑ˕ː˃ ˆ˓˖˒˃ ˒ˑ ˕˃ˎ˃˔ˈˏˋˢ ˒˓ˋ ʐʛʠʤ 

 
 

5.2.6. ǲDeferiprone + Deferasiroxǳ ˍˑˏ˄ˋːˋ˓˃ː˃ ˕ˈ˓˃˒ˋя 

 ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɚ ɧɚ Deferoxamine + Deferiprone 

 ɞɨɡɢɪɚɧɟ: Deferiprone 75 mg/kg + Deferasirox 20 mg/kg  
 ɧɚɱɢɧ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ:  

Deferiprone – 7 ɞɟɧɚ ɨɬ ɫɟɞɦɢɰɚɬɚ, ɞɜɭɤɪɚɬɧɨ ɞɧɟɜɧɨ 
Deferasirox – 7 ɞɟɧɚ ɨɬ ɫɟɞɦɢɰɚɬɚ, ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ ɞɧɟɜɧɨ 

 ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Deferiprone + Deferasirox: 
 

 
ʞˑˍ˃ˊ˃ːˋя ˊ˃ ˍˑˏ˄ˋːˋ˓˃ːˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˒˓ˋ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ ː˃ ˋː˕ˈːˊˋ˅ːˑ ˋ 
ǲ˔˒˃˔ˋ˕ˈˎːˑǳ ˎˈ˚ˈːˋˈ ˔ Deferiprone + Deferasirox 

1 

ʏˎ˕ˈ˓ː˃˕ˋ˅ːˑ ˒ˑ˅ˈˇˈːˋˈ ˒˓ˋ ˒˃˙ˋˈː˕ˋ ː˃ ˋː˕ˈːˊˋ˅ːˑ ˋˎˋ ǲ˔˒˃˔ˋ˕ˈˎːˑǳ ˎˈ˚ˈːˋˈ, ˍˑˆ˃˕ˑ ˒˓ˋˎˑˉˈːˋˈ˕ˑ ː˃ Deferoxamine + Deferiprone ˋ Deferoxamine + Deferasirox ˈ ˒˓ˑ˕ˋ˅ˑ˒ˑˍ˃ˊ˃ːˑ ˋˎˋ ˋˏ˃ ːˈˊ˃ˇˑ˅ˑˎˋ˕ˈˎˈː ˈ˗ˈˍ˕  
2 

ʚ˃˄ˑ˓˃˕ˑ˓ːˋ ˍ˓ˋ˕ˈ˓ˋˋ:  ʜˑ˓ˏ˃ˎːˋ ˋˎˋ ˊ˃˅ˋ˛ˈːˋ ˇˑ ͵͵% ˔˕ˑˌːˑ˔˕ˋ ː˃ ˔ˈ˓˖ˏˈː ˍ˓ˈ˃˕ˋːˋː  ALAT ˋ ASAT < ͷ ˒˝˕ˋ ˑ˕ ˆˑ˓ː˃ ˓ˈ˗ˈ˓ˈː˕ː˃ ˔˕ˑˌːˑ˔˕  
3 

ʣ˖ːˍ˙ˋˑː˃ˎːˋ ˋ Mʟʡ ˍ˓ˋ˕ˈ˓ˋˋ  ʜˈ ˔˃ ˋˊ˅ˈ˔˕ːˋ 

4 
ʡˈˉˍˋ ˈːˇˑˍ˓ˋːːˋ ˖˔ˎˑˉːˈːˋˢ, ː˃ˎ˃ˆ˃˜ˋ ˊ˃ˏˈ˔˕ˋ˕ˈˎːˑ ˎˈ˚ˈːˋˈ ȋ˒˓ˈ˒ˑ˓˝˚ˋ˕ˈˎːˑȌ  

5 ʠ˕˃ːˑ˅ˋ˜ˈ ˑ˕ ʟ˃˄ˑ˕ː˃ ˆ˓˖˒˃ ˒ˑ ˕˃ˎ˃˔ˈˏˋˢ ˒˓ˋ ʐʛʠʤ 

 
 
5.2.7. Ɇɨɞɢɮɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɠɟɥɹɡɨ-ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɰɟɥ ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ 
ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɠɟɥɹɡɧɨɬɨ ɫɜɪɴɯɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ 
Ʉɨɪɟɤɰɢɢ ɧɚ ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɢɹ ɪɟɠɢɦ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɪɢɟɦɥɢɜɨ ɧɢɜɨ ɧɚ 
ɠɟɥɟɡɟɧ ɫɜɪɴɯɬɨɜɚɪ (ɋɎ 500 - 1500 ȝg/l, LIC 3 - 7 mg/g dw, ɦɢɨɤɚɪɞɟɧ Ɍ2* 
>20 ms) 

 ɧɹɦɚ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɩɪɨɦɹɧɚ ɧɚ ɪɟɠɢɦɚ ɧɚ ɯɟɥɚɬɢɪɚɧɟ 

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɢ ɩɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɤɴɦ 
DFX, ɚɤɨ ɩɪɢɞɴɪɠɚɧɟɬɨ ɤɴɦ ɢɧɮɭɡɢɢɬɟ ɫ DFO ɟ ɡɚɬɪɭɞɧɟɧɨ 
  

Ʉɨɪɟɤɰɢɢ ɧɚ ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɢɹ ɪɟɠɢɦ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɳɨ ɫɟ ɢɥɢ 
ɜɢɫɨɤɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɠɟɥɟɡɟɧ ɫɜɪɴɯɬɨɜɚɪ ɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɧɚɬɪɭɩɚɧɨ ɠɟɥɹɡɨ ɜ 
ɫɴɪɰɟɬɨ (ɋɎ > 1500 ȝg/l, LIC > 7 mg/g dw, ɦɢɨɤɚɪɞɟɧ Ɍ2* >20 ms) 
ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ DFO: 
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•   ɨɩɬɢɦɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɩɪɢɞɴɪɠɚɧɟɬɨ 
•   ɨɩɬɢɦɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɞɨɚɬɚ ɧɚ DFO ɢ ɢɧɮɭɡɢɨɧɧɢɹ ɪɟɠɢɦ ɱɪɟɡ: 

ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɱɟɫɬɨɬɚɬɚ ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɢɬɟ ɞɨ 6 ɢɥɢ 7 ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ 
ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬɬɚ ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹɬɚ ɞɨ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 12 
ɱɚɫɚ 
ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ DFO ɞɨ 50 mg/kg ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ, ɚɤɨ ɩɚɰɢɟɧɬɚ 
ɟ ɜɴɡɪɚɫɬɟɧ 

•  ɨɛɦɢɫɥɹɧɟ ɩɪɟɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɤɴɦ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ DFX ɢɥɢ DFP/DFO. 
 
ɉɚɰɢɟɧɬ ɧɚ DFP ɢɥɢ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ DFP/DFO: 

 ɨɛɦɢɫɥɹɧɟ ɩɪɟɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɤɴɦ DFX 

 ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ DFP ɞɨ 100 mg/kg ɢ/ɢɥɢ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ 
ɱɟɫɬɨɬɚɬɚ ɢ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ DFO 

 
ɉɚɰɢɟɧɬ ɧɚ DFX: 

 ɞɚ ɫɟ ɢɦɚ ɩɪɟɞɜɢɞ, ɱɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɝɨɥɹɦ ɠɟɥɟɡɟɧ ɫɜɪɴɯɬɨɜɚɪ 
ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɚ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɧɹɤɨɥɤɨ ɝɨɞɢɧɢ ɡɚ ɞɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɰɟɥɟɜɢ ɧɢɜɚ 
ɧɚ ɋɎ ɢ LIC; ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɹɬ ɩɨ-ɜɢɫɨɤɢ ɞɨɡɢ DFX ɧɚɞ 30 mg/kg 
ɢ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɩɪɨɞɴɥɠɚɬ ɩɪɢ ɭɫɥɨɜɢɟ, ɱɟ ɢɦɚ ɬɟɧɞɟɧɰɢɹ ɡɚ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ 
ɧɚ ɋɎ ɢ LIC 

 ɨɛɦɢɫɥɹɧɟ ɩɪɟɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɤɴɦ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ DFO ɢɥɢ DFO/DFP; ɩɪɢ 
ɢɡɤɥɸɱɢɬɟɥɧɢ ɨɛɫɬɨɹɬɟɥɫɬɜɚ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɚ ɜɴɡɦɨɠɧɢ ɞɪɭɝɢ ɨɩɰɢɢ, 
ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɢ ɢ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ DFX/DFO 

 DFX ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢ, ɩɪɢ ɭɫɥɨɜɢɟ ɱɟ ɢɦɚ ɬɟɧɞɟɧɰɢɹ ɤɴɦ 
ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɋɎ ɢ LIC; ɞɨɡɚɬɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3 
ɦɟɫɟɰɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ ɥɢɰɟɧɡɢɪɚɧɢɹ ɨɛɯɜɚɬ (20-40 mg/kg) ɫ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ 
ɨɬ 5 mg/kg 
 

Ʉɨɪɟɤɰɢɢ ɧɚ ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɢɹ ɪɟɠɢɦ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɭɦɟɪɟɧɨ ɩɨɜɢɲɟɧɨ 
ɫɴɪɞɟɱɧɨ ɠɟɥɹɡɨ ɢ ɡɚɞɨɜɨɥɢɬɟɥɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɬɨɬɚɥɟɧ ɠɟɥɟɡɟɧ ɫɜɪɴɯɬɨɜɚɪ 
(ɋɎ ɩɨɫɬɨɹɧɧɨ 500 - 1500 ȝg/l, LIC < 7 mg/g dw, ɦɢɨɤɚɪɞɟɧ Ɍ2* 10-20 ms) 

 ɨɛɦɢɫɥɹɧɟ ɩɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɤɴɦ DFP 75-100 mg/kg ɫɟɞɟɦ ɞɧɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ; 
ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ DFP ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɜɢɲɢ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɨɬɝɨɜɨɪɚ, 
ɨɩɪɟɞɟɥɟɧ ɨɬ ɦɢɨɤɚɪɞɧɢɹ Ɍ2* 

 
Ʉɨɪɟɤɰɢɢ ɧɚ ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɢɹ ɪɟɠɢɦ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɭɦɟɪɟɧɨ ɩɨɜɢɲɟɧɨ 
ɫɴɪɞɟɱɧɨ ɠɟɥɹɡɨ ɢ ɜɢɫɨɤɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɠɟɥɟɡɟɧ ɫɜɪɴɯɬɨɜɚɪ (ɋɎ ɩɨɫɬɨɹɧɧɨ 
> 1500 ȝg/l ɢ/ɢɥɢ LIC > 7 mg/g dw, ɦɢɨɤɚɪɞɟɧ T2* 10 - 20 ms) 
Ɍɪɢ ɜɚɪɢɚɧɬɚ: 

 DFO 40-50 mg/kg (ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 4-5 ɢɧɮɭɡɢɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ) 
ɩɥɸɫ DFP 75-100 mg/kg ɫɟɞɟɦ ɞɧɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ; ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ DFP ɬɪɹɛɜɚ 
ɞɚ ɛɴɞɟ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɨɬ ɫɬɨɣɧɨɫɬɬɚ ɧɚ ɫɴɪɞɟɱɧɢɹ T2* 

 DFX ɩɪɢ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ ɞɨɡɚ (35-40 mg/kg) 

 ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɯɟɥɚɰɢɹ ɫ DFO ɩɪɢ 50-60 mg/kg 6-7 ɞɧɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɪɢ 
ɨɩɬɢɦɚɥɧɨ ɩɪɢɞɴɪɠɚɧɟ; ɧɟɩɪɟɤɴɫɧɚɬɢɹɬ ɩɨɞɤɨɠɟɧ ɢɥɢ i.v. DFO ɛɢ 
ɛɢɥɚ ɩɨɞɯɨɞɹɳɚ ɨɩɰɢɹ.  

 
 
Ʉɨɪɟɤɰɢɢ ɧɚ ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɢɹ ɪɟɠɢɦ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɟɠɴɤ ɠɟɥɟɡɟɧ 
ɫɴɪɞɟɱɟɧ ɬɨɜɚɪ (ɫɴɪɞɟɱɟɧ Ɍ2* <10 ms) ɛɟɡ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɪɚɡɟɧɨ ɫɴɪɞɟɱɧɨ 
ɭɜɪɟɠɞɚɧɟ  
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 ɚɤɨ ɠɟɥɟɡɧɢɹɬ ɬɨɜɚɪ ɟ ɧɢɫɴɤ (ɋɎ <1000 ȝg/l, LIC < 7 mg/g dw), 
ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɫ DFP ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɫɱɢɬɚ ɡɚ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ; 
ɞɨɡɚɬɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɜɢɲɢ ɞɨ 100 mg/kg 

 ɚɤɨ ɠɟɥɟɡɧɢɹɬ ɬɨɜɚɪ ɟ ɝɨɥɹɦ (ɋɎ > 1000 ȝg/l, LIC > 7 mg/g dw), ɫɟ 
ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ DFO/DFP; DFP ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ 85-100 
ɦɝ/ɤɝ ɢ ɞɚ ɫɟ ɤɨɦɛɢɧɢɪɚ ɫ ɢɧɮɭɡɢɢ ɫ DFO (40 - 60 mg/kg), ɩɪɢɥɚɝɚɧɢ 
ɧɟɩɪɟɤɴɫɧɚɬɨ i.v., ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ s.c. ɢɥɢ ɢɧɬɟɪɦɢɬɟɧɬɧɨ s.c. ɧɚɞ 12 
ɱɚɫɚ, 5 - 7 ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɠɟɥɟɡɧɢɬɟ ɧɢɜɚ 

 ɚɤɨ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɫ DFP ɧɟ ɫɟ ɬɨɥɟɪɢɪɚ, ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɧɢɬɟ ɨɩɰɢɢ ɫɚ 
ɧɟɩɪɟɤɴɫɧɚɬɢ i.v. DFO (40-60 mg/kg, 7 ɞɧɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ) ɢɥɢ ɜɢɫɨɤɚ ɞɨɡɚ 
DFX (30-40 mg/kg) ɫ ɜɧɢɦɚɬɟɥɧɨ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɧɟɠɟɥɚɧɢɬɟ 
ɟɮɟɤɬɢ; ɞɨɡɢɬɟ ɧɚ ɯɟɥɚɬɨɪɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɤɨɪɢɝɢɪɚɬ ɜɴɡ ɨɫɧɨɜɚ ɧɚ ɋɎ 
ɢ LIC, ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɛɟɝɧɟ ɯɟɥɚɬɨɪɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ. 

 
Ʉɨɪɟɤɰɢɢ ɧɚ ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɢɹ ɪɟɠɢɦ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɟɠɴɤ ɠɟɥɟɡɟɧ 
ɫɴɪɞɟɱɟɧ ɬɨɜɚɪ (ɫɴɪɞɟɱɟɧ T2* <10 ms) ɫ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɫɴɪɞɟɱɧɨ ɭɜɪɟɠɞɚɧɟ 

 ɞɚ ɫɟ ɡɚɩɨɱɧɟ ɧɟɡɚɛɚɜɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ DFO 50-60 mg/kg ɩɪɟɡ 
ɩɟɪɢɮɟɪɟɧ ɜɟɧɨɡɟɧ ɩɴɬ ɢ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɤɚɬɨ ɧɟɩɪɟɤɴɫɧɚɬɚ 24-ɱɚɫɨɜɚ 
i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ 

 ɞɚ ɫɟ ɨɫɢɝɭɪɢ ɬɪɚɟɧ ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɟɧ ɩɴɬ ɡɚ ɭɥɟɫɧɹɜɚɧɟ ɧɚ 
ɞɴɥɝɨɫɪɨɱɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɜɴɡɦɨɠɧɨ ɧɚɣ-ɛɴɪɡɨ ɢɧɮɭɡɢɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɬ ɫ DFP (75-
100 mg/kg).   

 
Ʉɨɪɟɤɰɢɢ ɧɚ ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɢɹ ɪɟɠɢɦ ɱɪɟɡ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɩɪɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɢɫɴɤ ɠɟɥɟɡɟɧ ɬɨɜɚɪ 

 ɪɢɫɤɴɬ ɨɬ ɯɟɥɚɬɨɪɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ ɫɟ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚ ɤɨɝɚɬɨ ɠɟɥɹɡɧɨɬɨ 
ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɜ ɨɪɝɚɧɢɡɦɚ ɟ ɧɢɫɤɨ (ɋɎ ɭɫɬɨɣɱɢɜɨ <1000 ȝg/l ɢ/ɢɥɢ 
ɨɬɧɨɲɟɧɢɟɬɨ DFO mg/kg ɤɴɦ ɋɎ ɟ > 0.025 ɢɥɢ ɤɨɝɚɬɨ LIC ɟ < 3 mg/g 
dw) ɢɥɢ ɤɨɝɚɬɨ ɋɎ ɧɚɦɚɥɹɜɚ ɛɴɪɡɨ 

 ɜɪɴɡɤɚɬɚ ɦɟɠɞɭ ɯɟɥɚɬɨɪɧɚɬɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ ɢ ɧɢɫɤɢɬɟ ɡɚɩɚɫɢ ɨɬ ɠɟɥɹɡɨ ɟ 
ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɹɫɧɚ ɜ ɫɥɭɱɚɹ ɧɚ DFP ɢ DFX, ɧɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɜɡɟɦɚɬ ɫɴɳɢɬɟ 
ɩɪɟɞɩɚɡɧɢ ɦɟɪɤɢ, ɨɫɨɛɟɧɨ ɩɪɢ ɋɎ <500 ȝg/L); DFP ɟ ɦɨɠɟ ɛɢ ɧɚɣ-
ɦɚɥɤɨ ɬɨɤɫɢɱɧɢɹ ɯɟɥɚɬɨɪ ɜ ɬɨɡɢ ɚɫɩɟɤɬ 

 ɩɪɢ ɬɟɡɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ ɯɟɥɚɬɨɪɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɧɚɦɚɥɢ ɢ ɦɨɠɟ ɞɚ 
ɫɟ ɧɚɥɨɠɢ ɞɚ ɫɟ ɩɨɞɞɴɪɠɚ ɜ ɦɧɨɝɨ ɧɢɫɴɤ ɨɛɯɜɚɬ (ɧɚɩɪ. DFO 10-20 
mg/kg ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ 5 ɞɧɢ ɡɚ ɫɟɞɦɢɰɚ, DFX 5-10 mg/kg, DFP 50-75 
mg/kg)  

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ DFX ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɢ ɩɪɟɤɴɫɜɚɧɟ ɧɚ ɯɟɥɚɰɢɹɬɚ 
ɩɪɢ ɋɎ < 500 ȝg/L; ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɟɧ ɩɨɞɯɨɞ ɟ ɯɟɥɚɰɢɹɬɚ ɞɚ ɩɪɨɞɴɥɠ ɩɪɢ 
ɦɧɨɝɨ ɧɢɫɤɚ ɞɨɡɚ (ɧɚɩɪ. DFX 5-10 mg/kg) ɫ ɟɠɟɦɟɫɟɱɧɨ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ 
ɧɚ ɧɟɠɟɥɚɧɢɬɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɋɎ, ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ, ALT ɢ 
ɚɧɚɥɢɡ ɧɚ ɭɪɢɧɚɬɚ 

 ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ ɯɟɥɚɬɨɪɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɧɚɦɚɥɢ, ɚɤɨ ɢɦɚ ɛɴɪɡɨ ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ 
ɧɚ ɋɎ (> 500 ȝg/L ɡɚ ɬɪɢɦɟɫɟɱɟɧ ɩɟɪɢɨɞ), ɩɨɫɬɨɹɧɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɋɎ 
<1000 ȝg/L, LIC ɟ < 3 mg/g dw ɢ ɫɴɪɞɟɱɧɢɹ Ɍ2* > 20 ms 

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ DFO ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɧɚɦɚɥɢ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ, ɚ ɧɟ 
ɱɟɫɬɨɬɚɬɚ ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɢɬɟ 

• ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ DFO ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɢ ɩɪɟɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ 
ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ ɯɟɥɚɬɢɪɚɧɟ, ɚɤɨ ɋɎ ɟ ɩɨɫɬɨɹɧɧɨ ɜ ɞɢɚɩɚɡɨɧɚ 500 - 750 
ȝg/L ɢɥɢ LIC < 3 mg/g d.w. 
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5.2.8. ɏɟɥɚɬɢɪɚɧɟ ɧɚ ɠɟɥɹɡɨ ɩɪɢ ɫɩɟɰɢɚɥɧɢ ɨɛɫɬɨɹɬɟɥɫɬɜɚ 
5.2.8.1. Ȼɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 

 ɠɟɧɢɬɟ, ɤɨɢɬɨ ɩɥɚɧɢɪɚɬ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ, ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɩɪɟɦɢɧɚɬ ɩɪɟɡ ɩɟɪɢɨɞ 
ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɨ ɯɟɥɚɬɢɪɚɧɟ, ɡɚ ɞɚ ɪɟɞɭɰɢɪɚɬ ɋɎ, LIC ɢ ɫɴɪɞɟɱɧɨɬɨ 
ɠɟɥɹɡɨ ɞɨ ɨɩɬɢɦɚɥɧɢ ɧɢɜɚ ɩɪɟɞɢ ɞɚ ɡɚɛɪɟɦɟɧɟɹɬ 

 ɩɪɢ ɫɩɨɧɬɚɧɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɜɫɢɱɤɢ ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ 
ɛɴɞɚɬ ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɟɧɢ ɜɟɞɧɚɝɚ ɫɥɟɞ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬɬɚ 

 DFO: ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚɬɚ ɩɪɟɩɨɪɴɤɚ ɡɚ ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ DFO ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ 
ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɩɪɟɪɚɡɝɥɟɞɚɧɚ ɜ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɧɚ ɜɢɫɨɤɨ 
ɧɚɬɨɜɚɪɜɚɧɟ ɫ ɠɟɥɹɡɨ, ɤɴɞɟɬɨ ɪɢɫɤɴɬ ɨɬ ɫɴɪɞɟɱɧɢ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ ɟ 
ɩɪɟɰɟɧɟɧ ɤɚɬɨ ɜɢɫɨɤ; ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ DFO ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ ɫɥɟɞ 20-
ɬɚ ɫɟɞɦɢɰɚ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬɬɚ; ɧɹɤɨɢ ɰɟɧɬɪɨɜɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ 
ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɟɧ i.v. DFO, 20 mg/kg/24 ɱɚɫɚ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɪɚɠɞɚɧɟɬɨ, ɡɚ 
ɞɚ ɫɟ ɧɚɦɚɥɢ ɜɴɡɦɨɠɧɢɹɬ ɪɢɫɤ ɨɬ ɞɢɫɤɪɢɦɢɹ (ɧɟɪɚɜɧɨɦɟɪɟɧ ɫɴɪɞɟɱɟɧ 
ɪɢɬɴɦ) ɢɥɢ ɫɴɪɞɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɢ ɫɥɟɞ ɪɚɠɞɚɧɟɬɨ 

 DFX: ɢɦɚ ɧɹɤɨɥɤɨ ɫɴɨɛɳɟɧɢɹ ɡɚ ɫɥɭɱɚɢ ɧɚ ɭɫɩɟɲɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɛɟɡ 
ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɮɟɬɚɥɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ, ɩɪɢɟɦɚɳɢ DFX ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ 
ɪɚɧɧɢɬɟ ɟɬɚɩɢ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬɬɚ; ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɧɢɹɬ ɪɢɫɤ ɡɚ ɯɨɪɚɬɚ ɧɟ ɟ 
ɢɡɜɟɫɬɟɧ ɢ ɤɚɬɨ ɩɪɟɞɩɚɡɧɚ ɦɹɪɤɚ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɞɚ ɧɟ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɩɨ 
ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ, ɨɫɜɟɧ ɚɤɨ ɧɟ ɟ ɚɛɫɨɥɸɬɧɨ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ 

 DFP: DFP ɟ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧ ɩɪɢ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɫɩɨɪɟɞ ɤɪɚɬɤɚɬɚ 
ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɫɬɢɤɚ ɧɚ ɩɪɨɞɭɤɬɚ  

 ɨɛɳ ɩɪɚɤɬɢɱɟɫɤɢ ɩɨɞɯɨɞ ɡɚ ɩɥɚɧɢɪɚɧɚ ɢɥɢ ɩɨɞɩɨɦɚɝɚɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɟ 
ɞɚ ɫɟ ɫɩɪɚɬ ɨɪɚɥɧɢɬɟ ɯɟɥɚɬɨɪɢ ɬɪɢ ɦɟɫɟɰɚ ɩɪɟɞɢ ɜɟɪɨɹɬɧɨɬɨ ɡɚɱɟɜɚɧɟ, 
ɤɚɬɨ ɫɟ ɩɪɨɞɴɥɠɢ ɫ DFO ɞɨ ɜɪɟɦɟɬɨ ɧɚ ɨɜɭɥɚɰɢɹɬɚ. 
 

5.2.8.2. Ȼɴɛɪɟɱɧɨ ɭɜɪɟɠɞɚɧɟ 
ɂɦɚ ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɧɢ ɩɪɨɛɥɟɦɢ ɢ ɫ ɬɪɢɬɟ ɥɢɰɟɧɡɢɪɚɧɢ ɯɟɥɚɬɨɪɢ: 

 DFO: ɧɹɦɚ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɧɟɮɪɨɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ, ɧɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɫ 
ɩɨɜɢɲɟɧɨ ɜɧɢɦɚɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɛɴɛɪɟɱɧɨ ɭɜɪɟɠɞɚɧɟ ɢ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ 
DFO ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ 
ɧɚɦɚɥɟɧɚ  

 DFP: ɧɹɦɚ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɭɩɨɬɪɟɛɚ ɧɚ DFP ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɛɴɛɪɟɱɧɨ 
ɭɜɪɟɠɞɚɧɟ; ɧɹɦɚ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɧɟɮɪɨɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ, ɧɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɫ 
ɩɨɜɢɲɟɧɨ ɜɧɢɦɚɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ 

 DFX: DFX ɟ ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɧɨ ɧɟɮɪɨɬɨɤɫɢɱɟɧ ɢ ɟ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧ ɩɪɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɢɡɱɢɫɥɟɧ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧɨɜ ɤɥɢɪɴɧɫ < 60 ml/min  

 ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɢɹ ɪɟɠɢɦ ɩɪɢ ɬɟɡɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɮɨɪɦɭɥɢɪɚɧ ɧɚ 
ɢɧɞɢɜɢɞɭɚɥɧɚ ɨɫɧɨɜɚ, ɤɚɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɫɬɟɩɟɧɬɚ ɧɚ ɧɚɬɨɜɚɪɜɚɧɟ ɫ 
ɠɟɥɹɡɨ ɢ ɜɟɪɨɹɬɧɢɹɬ ɪɢɫɤ ɨɬ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ ɢ ɫɦɴɪɬɧɨɫɬ ɨɬ 
ɩɪɟɬɨɜɚɪɜɚɧɟ ɫ ɠɟɥɹɡɨ ɜ ɤɪɚɬɤɨɫɪɨɱɟɧ ɞɨ ɫɪɟɞɧɨɫɪɨɱɟɧ ɩɥɚɧ; 
ɪɟɲɟɧɢɹɬɚ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɜɡɟɦɚɬ ɫɥɟɞ ɤɨɧɫɭɥɬɚɰɢɹ ɫ 
ɧɟɮɪɨɥɨɝ 

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɚɦɚɥɟɧ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧɨɜ ɤɥɢɪɴɧɫ ɩɨɞ 60 ml/min, ɤɨɢɬɨ ɜɫɟ 
ɨɳɟ ɧɟ ɫɚ ɩɨɞɥɨɠɟɧɢ ɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ, ɭɞɴɥɠɟɧɢɬɟ 
ɢɧɮɭɡɢɢ ɫ ɧɢɫɤɚ ɞɨɡɚ DFO (ɧɚɩɪ. 10 mg/kg ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 12 ɱɚɫɚ 6-
7 ɫɟɞɦɢɱɧɨ) ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɚ ɨɬ ɩɨɥɡɚ ɡɚ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɨɬ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 
ɧɚ ɠɟɥɹɡɨ ɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɤɨɦɛɢɧɢɪɚ ɫ ɧɢɫɤɚ ɞɨɡɚ DFP (50 - 75 ɦɝ/ɤɝ ɜ ɬɪɢ 
ɢɥɢ ɱɟɬɢɪɢ ɪɚɡɞɟɥɟɧɢ ɞɨɡɢ)  

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ ɜ ɤɪɚɣɧɚ ɮɚɡɚ ɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚ 
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ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɟ ɪɚɡɭɦɧɨ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ DFX ɩɪɢ ɧɢɫɤɚ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɞɨɡɚ (20-25 mg/kg); ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɯɟɦɨɞɢɚɥɢɡɚ ɦɨɠɟ 
ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ DFO 5 mg/kg ɜɟɞɧɴɠ ɫɟɞɦɢɱɧɨ, ɩɪɢɥɨɠɟɧ ɩɪɟɡ 
ɩɨɫɥɟɞɧɢɹ ɱɚɫ ɧɚ ɞɢɚɥɢɡɚ ɤɚɬɨ ɛɚɜɧɚ ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ.  
 

5.3. ɋɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ 
 ɨɛɫɴɠɞɚ ɫɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɯɢɩɟɪɫɩɥɟɧɢɡɴɦ ɢ ɫ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɳɨ ɫɟ 

ɠɟɥɹɡɧɨ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ, ɜɴɩɪɟɤɢ ɨɩɬɢɦɚɥɧɨ ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɩɪɢ 
ɤɨɢɬɨ ɝɨɞɢɲɧɨɬɨ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɪɚɧɚ ɤɪɴɜ ɧɚɞɯɜɴɪɥɹ 200 
mL/kg. 
 

5.4. Ɍɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ 

 ɟɞɢɧɫɬɜɟɧɢɹɬ ɥɟɱɟɛɟɧ ɦɟɬɨɞ, ɤɨɣɬɨ ɞɚɜɚ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɩɴɥɟɧ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɭɫɩɟɯ ɫ ɩɪɟɨɞɨɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɜɪɨɞɟɧɢɹ ɞɟɮɟɤɬ ɧɚ 
ɤɪɴɜɨɬɜɨɪɟɧɟ 

 ɢɡɯɨɞɴɬ ɨɬ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɟ ɫɜɴɪɡɚɧ ɫ ɩɪɟɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɨɬɨ ɤɥɢɧɢɱɧɨ 
ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ, ɫɩɟɰɢɚɥɧɨ ɫ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ, 
ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ, ɚɧɚɦɧɟɡɚ ɧɚ ɪɟɞɨɜɧɨ ɯɟɥɚɬɢɪɚɧɟ ɢ ɫɬɟɩɟɧ ɧɚ 
ɀɋɇ 

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɛɟɡ ɢɡɛɪɨɟɧɢɬɟ ɪɢɫɤɨɜɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ ɧɚ 
ɯɟɦɚɬɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ ɨɬ ɢɞɟɧɬɢɱɟɧ HLA-ɞɨɧɨɪ ɞɟɦɨɧɫɬɪɢɪɚ 
ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ ɛɟɡ ɛɨɥɟɫɬ ɧɚɞ 90%. 
 

6. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɛɟɬɚ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɹ 
ɉɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ȕ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɹ ɢɦɚɬ ɩɨɜɢɲɟɧɚ ɫɤɥɨɧɧɨɫɬ ɤɴɦ 
ɢɧɮɟɤɰɢɢ ɢ ɫɤɟɥɟɬɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɢ ɫɟ ɧɭɠɞɚɹɬ ɨɬ ɢɧɞɢɜɢɞɭɚɥɧɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ 
ɫɬɪɚɬɟɝɢɢ, ɬɴɣ ɤɚɬɨ ɬɟɠɟɫɬɬɚ ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɚɬɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɟ ɦɟɠɞɭ ȕ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ 
ɦɚɣɨɪ ɢ ȕ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ ɦɢɧɨɪ.  
 
6.1. ɏɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ 

 ɜɡɟɦɚɧɟɬɨ ɧɚ ɪɟɲɟɧɢɟ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɟ 
ɬɪɭɞɧɨ ɢ ɟ ɝɨɥɹɦɨ ɩɪɟɞɢɡɜɢɤɚɬɟɥɫɬɜɨ ɡɚ ɤɥɢɧɢɰɢɫɬɚ 

 ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ: Hb < 50 g/L, ɢɡɨɫɬɚɜɚɧɟ ɜ ɪɚɫɬɟɠɚ, ɫɤɟɥɟɬɧɢ ɞɟɮɨɪɦɚɰɢɢ, 
ɫɩɚɞɚɧɟ ɧɚ Hb ɫɥɟɞɫɬɜɢɟ ɧɚ ɧɚɪɚɫɬɜɚɳɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɢɧɮɟɤɰɢɹ, 
ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɢ ɞɪ. ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢ ɡɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ (ɬɪɨɦɛɨɡɚ, 
ɦɨɡɴɱɧɢ ɢɧɮɚɪɤɬɢ ɢ ɞɪ.) 

 ɡɚ ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ 
ɩɨɫɬɨɹɧɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ ≥ 90 g/L.  
 

6.2. ɀɟɥɹɡɨ-ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɫɟɪɭɦɧɢɹɬ ɮɟɪɢɬɢɧ ɧɟ ɟ ɪɟɚɥɟɧ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥ ɡɚ ɧɚɬɪɭɩɚɧɨ ɠɟɥɹɡɨ ɜ 
ɨɪɝɚɧɢɡɦɚ ɢ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɞɢɪɟɤɬɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɧɚ ɠɟɥɹɡɨ ɜ 
ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɱɪɟɡ ɛɢɨɩɫɢɹ ɢɥɢ ɱɪɟɡ ɆɊɌ ɩɪɟɡ ɟɞɧɚ-ɞɜɟɝɨɞɢɲɟɧ ɩɟɪɢɨɞ 

 ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɡɚɩɨɱɜɚ ɫɥɟɞ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ 10 
ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ; ɩɨɤɚɡɚɧɨ ɟ ɩɪɢ LIC ≥ 5 mg/g d.w. ɢɥɢ ɧɢɜɨ ɧɚ ɋɎ ≥ 800 
ng/mL (ɤɨɝɚɬɨ ɬɟɯɧɨɥɨɝɢɹɬɚ ɡɚ ɆɊɌ ɧɟ ɟ ɜɴɡɦɨɠɧɚ) ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ 
ɜɴɡɪɚɫɬ ɧɚɞ 10 ɝɨɞɢɧɢ 

 Deferasirox ɟ ɟɞɢɧɫɬɜɟɧɢɹɬ ɯɟɥɚɬɨɪ, ɤɨɣɬɨ ɟ ɩɨɥɭɱɢɥ ɨɞɨɛɪɟɧɢɟɬɨ ɧɚ 
FDA ɢ EMA; ɧɚɱɚɥɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɟ 10 mg/kg ɢ ɫɟ ɤɨɪɢɝɢɪɚ ɜ ɞɢɚɩɚɡɨɧɚ 
ɦɟɠɞɭ 5 ɢ 20 mg/kg ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ ɦɟɫɟɱɧɢɬɟ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɧɚ ɋɎ ɢ 
ɩɟɪɢɨɞɢɱɧɨɬɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ LIC; ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɟɤɪɚɬɢ, 
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ɤɨɝɚɬɨ LIC < 3 mg/g d.w. ɢɥɢ ɋɎ < 300 ng/mL 

 Deferoxamine ɢɥɢ deferiprone ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɨɛɫɴɠɞɚɧɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, 
ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɩɨɧɚɫɹɬ ɢɥɢ ɢɦɚɬ ɫɬɪɚɧɢɱɧɢ ɟɮɟɤɬɢ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ Deferasirox. 

 
6.3. Hydroxycarbamide 

 ɩɪɢɥɚɝɚ ɫɟ ɤɚɬɨ ɢɧɞɭɤɬɨɪ ɧɚ HbF 

 ɟɮɟɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ ɫɟ ɩɨɜɢɲɚɜɚ ɩɪɢ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ɯɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ɢ 
ɠɟɥɹɡɨ-ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɤɪɚɬɤɨɬɪɚɣɧɨɬɨ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɫɟ ɬɨɥɟɪɢɪɚ ɞɨɛɪɟ ɨɬ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ, ɧɨ 
ɟɮɟɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ ɧɚɦɚɥɹɜɚ ɩɪɢ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɭɩɨɬɪɟɛɚ 

 ɫɬɚɪɬɢɪɚɳɚɬɚ ɞɨɡɚ ɟ 10 mg/kg ɫ ɟɫɤɚɥɢɪɚɧɟ ɨɬ 3-5 mg/kg ɧɚ ɜɫɟɤɢ 8 
ɫɟɞɦɢɰɢ ɞɨ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ ɬɨɥɟɪɢɪɚɳɚ ɞɨɡɚ ɧɟ ɧɚɞɜɢɲɚɜɚɳɚ 20 mg/kg 
  

6.4. ɋɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ ɢ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ 
ɂɧɞɢɤɚɰɢɢɬɟ ɧɟ ɫɟ ɪɚɡɥɢɱɚɜɚɬ ɫɴɳɟɫɬɜɟɧɨ ɨɬ ɬɟɡɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ɌɆ.  
 
7. ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ 

 ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɌɆ ɢ Ɍɂ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɨɬ ɢɧɬɟɪɞɢɫɰɢɩɥɢɧɚɪɟɧ ɟɤɢɩ 
ɫ ɨɩɢɬ ɩɪɢ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚɬɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹɬɚ ɢ ɧɚ 
ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢɬɟ ɝɢ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ 

 ɜ ɟɤɢɩɢɬɟ ɫɚ ɜɤɥɸɱɟɧɢ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝ, ɤɚɪɞɢɨɥɨɝ, ɟɧɞɨɤɪɢɧɨɥɨɝ, 
ɝɚɫɬɪɨɟɧɬɟɪɨɥɨɝ (ɯɟɩɚɬɨɥɨɝ), ɩɫɢɯɨɥɨɝ; ɫɩɟɰɢɚɥɢɫɬɢɬɟ ɫɚ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɢ 
ɢɡɰɹɥɨ ɫ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚɬɚ, ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹɬɚ, 
ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɨɫɧɨɜɧɨɬɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɢɥɢ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɢ 
ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚɬ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɤɨɧɫɭɥɬɚɰɢɢ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ.  

 ɚɥɝɨɪɢɬɦɢɬɟ ɧɚ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɫɚ ɪɚɡɪɚɛɨɬɟɧɢ ɨɬ Ɋɚɛɨɬɧɚ ɝɪɭɩɚ ɩɨ 
ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ ɤɴɦ ȻɆɋɏ ɢ ɫɚ ɜɤɥɸɱɟɧɢ ɤɴɦ ɂɡɢɫɤɜɚɧɢɹ ɧɚ ɇɁɈɄ ɡɚ 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɯɟɥɚɬɢɪɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɜ ɢɡɜɴɧɛɨɥɧɢɱɧɚɬɚ ɩɨɦɨɳ ɩɪɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɨ-ɡɚɜɢɫɢɦɢ ɚɧɟɦɢɢ 

 ɚɥɝɨɪɢɬɦɢ ɡɚ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɛɟɬɚ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ ɦɚɣɨɪ ɢ 
ɛɟɬɚ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɹ: 

 
Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɡɚ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɛɟɬɚ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ ɦɚɣɨɪ 

 
ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ 

 
ɂɡɯɨɞɧɢ 

ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ 
ɩɪɢ 

ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ 
ɧɚ ɩɴɪɜɨɬɨ 
ɯɟɥɚɬɢɪɚɳɨ 

ɥɟɱɟɧɢɟ 

 
 

+3 
ɦɟɫ 

 

 
 

+6 
ɦɟɫ 

 

 
 

+12 
ɦɟɫ 

 

 
 

+24 
ɦɟɫ 

 

Ʉɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ + ȺɇȻ ɯ ɯ ɯ ɯ ɏ 
Ɏɟɪɢɬɢɧ ɯ ɯ ɯ ɯ ɏ 
Ʉɪɟɚɬɢɧɢɧ (ɫɚɦɨ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ 
Deferasirox) 

ɯ ɯ ɯ ɯ ɏ 

ALAT,  ASAT,  GGTP ɯ ɯ ɯ ɯ ɏ 
Ȼɢɥɢɪɭɛɢɧ, LDH ɯ ɯ ɯ ɯ ɯ 
ɉɪɨɬɟɢɧɭɪɢɹ ɯ ɯ ɯ ɯ ɯ 
ɉɪɨɬɟɢɧ/ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ ɜ ɭɪɢɧɚ ɯ ɯ ɯ ɯ ɯ 

Ⱥɛɞ. ɟɯɨɝɪɚɮɢɹ ɯ   ɯ ɏ 
Ⱥɭɞɢɨɦɟɬɪɢɹ (> 10 ɝ. ɫɚɦɨ ɡɚ ɯ   ɯ ɏ 



33 

 

ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ Deferoxamine) 
Ɂɪɟɧɢɟ (> 10 ɝ ɫɚɦɨ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 
ɧɚ Deferoxamine) 

̵   ̵ ˈ 

Ca, P, PTH (> 12 ɝ.) ̵   ̵ ˈ 

FT4, TSH (> 12 ɝ.) ̵   ̵ ˈ 

ɉɭɛɟɪɬ. ɪ-ɟ (> 12 ɝ., ɞɨ 
ɡɚɜɴɪɲɜɚɧɟ ɧɚ ɩɭɛɟɪɬɟɬɚ) ̵   ̵ ˈ 

HCV, HBsAg, HIV ̵   ̵ ˈ 

EKȽ, EɯɨɄȽ + Ɏɂ (> 10ɝ.) ̵   ̵ ˈ 

ɆɊɌ ɧɚ ɫɴɪɰɟ  ̵    ˈ 

ɆɊɌ ɧɚ ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ̵    ˈ 

Ʉɪ. ɝɥɸɤɨɡɚ ̵  ̵ ̵ ˈ 

Ƚɥ. ɬɨɥ. ɬɟɫɬ (> 10 ɝ.) ̵   ̵ ˈ 

Ʉɨɫɬɧɚ ɜɴɡɪ.: ɤɢɬɤɚ ( < 12 ɝ.); ̵   ̵ ˈ 

DEXA scan (> 18 ɝ.) ̵   ̵ ˈ 

Ɍɟɝɥɨ (ɞɟɰɚ, ɩɨɞɪɚɫɬɜ.) ̵  ̵ ̵ ˈ 

Ɋɴɫɬ (ɞɟɰɚ, ɩɨɞɪɚɫɬɜ.) ̵  ̵ ̵ ˈ 

Ʉɨɧɫɭɥɬɢ (ɤɚɪɞɢɨɥɨɝ, 
ɟɧɞɨɤɪɢɧɨɥɨɝ, ɝɚɫɬɪɨɟɧɬɟɪɨɥɨɝ) ̵  ̵ ̵ ˈ 

+ 3 ɦ.* - ɢɡɜɴɪɲɜɚɬ ɫɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3 ɦɟɫɟɰɚ; + 6 ɦ.* - ɢɡɜɴɪɲɜɚɬ ɫɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɦɟɫɟɰɚ; 
+ 12 ɦ.* - ɢɡɜɴɪɲɜɚɬ ɫɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 12 ɦɟɫɟɰɚ; + 24 ɦ.* - ɢɡɜɴɪɲɜɚɬ ɫɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 24 
ɦɟɫɟɰɚ. 
ɉɨ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɢɧɬɟɪɜɚɥɢɬɟ ɦɟɠɞɭ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹɬɚ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ 
ɫɤɴɫɟɧɢ. 
 
Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɡɚ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɛɟɬɚ-ɬɚɥɚɫɟɦɢɹ ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɹ 

ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɑɟɫɬɨɬɚ 
ȼɴɡɪɚɫɬ ɢ 

ɫɬɚɪɬɢɪɚɧɟ 

Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ:  
•  ɪɴɫɬ  
•  ɬɟɝɥɨ  
•  ɪɚɡɦɟɪɢ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚ  
•  ɪɚɡɦɟɪɢ ɧɚ ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ  
•  ɨɰɟɧɤɚ ɡɚ ɥɢɰɟɜɨ-
ɫɤɟɥɟɬɧɚ ɞɟɮɨɪɦɚɰɢɹ ɢ 
ɞɟɧɬɚɥɟɧ ɫɬɚɬɭɫ 

ɉɪɟɡ 3 ɦɟɫɟɰɚ, ɧɨ ɜ 
ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ 
ɬɟɠɟɫɬɬɚ ɧɚ 
ɤɥɢɧɢɱɧɢɬɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
ɦɨɠɟ ɞɚ ɟ ɩɨ-ɪɹɞɤɨ, 
ɚɤɨ ɫɚ ɩɨ-ɥɟɤɨ 
ɢɡɪɚɡɟɧɢ 
 

Ɉɬ ɪɚɠɞɚɧɟɬɨ ɢɥɢ 
ɨɬ ɜɪɟɦɟɬɨ ɧɚ 
ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ 
ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 
 

ɉɭɛɟɪɬɟɬɧɨ ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɉɪɟɡ 6 ɦɟɫɟɰɚ 
10 ɝɨɞɢɧɢ 
 

ɋɴɪɞɟɱɧɚ ɨɰɟɧɤɚ 
ɜɤɥɸɱɢɬɟɥɧɨ ɢ 
ɟɯɨɤɚɪɞɢɨɝɬɪɚɦɚ 

ɍɦɟɪɟɧ / ɬɟɠɴɤ 
ɮɟɧɨɬɢɩ: 1-2 ɩɴɬɢ 
ɝɨɞɢɲɧɨ  
Ʌɟɤ ɮɟɧɨɬɢɩ: ɩɪɟɡ 5 
ɝɨɞɢɧɢ 

15 ɝɨɞɢɧɢ 
  

Ʉɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɉɪɟɡ 3 ɦɟɫɟɰɚ, ɧɨ ɜ 
ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ 
ɬɟɠɟɫɬɬɚ ɧɚ 
ɤɥɢɧɢɱɧɢɬɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
ɦɨɠɟ ɞɚ ɟ ɩɨ-ɪɹɞɤɨ, 
ɚɤɨ ɫɚ ɩɨ-ɥɟɤɨ 
ɢɡɪɚɡɟɧɢ 

Ɉɬ ɪɚɠɞɚɧɟɬɨ ɢɥɢ 
ɨɬ ɜɪɟɦɟɬɨ ɧɚ 
ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ 
ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 
  

ɉɴɥɧɚ ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ 
ɑɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ 
ɮɭɧɤɰɢɹ 

Ɏɟɪɢɬɢɧ 

Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɠɟɥɹɡɧɨ ɉɪɟɡ 2-5 ɝɨɞɢɧɢ ɢɥɢ 10 ɝɨɞɢɧɢ 
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ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɜ ɱɟɪɧɢɹ ɞɪɨɛ 
ɱɪɟɡ MRI  

ɩɨ-ɱɟɫɬɨ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ 
ɧɚ ɚɛɧɨɪɦɧɢ 
ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ 

  

Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɠɟɥɹɡɧɨ 
ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɜ ɫɴɪɰɟɬɨ ɱɪɟɡ 
MR T2* 

ɉɪɟɡ 2-5 ɝɨɞɢɧɢ ɜ 
ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ 
ɩɪɟɞɯɨɞɧɢɹ ɪɟɡɭɥɬɚɬ 

20 ɝɨɞɢɧɢ ɢɥɢ ɩɨ-
ɪɚɧɨ ɚɤɨ ɩɚɰɢɟɧɬɚ 
ɫɟ ɧɭɠɞɚɟ ɨɬ > 3 
ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ 
ɝɨɞɢɲɧɨ 

DXA ɤɨɫɬɧɚ ɩɥɴɬɧɨɫɬ 
ɉɪɟɡ 5 ɝɨɞɢɧɢ 
  

15 ɝɨɞɢɧɢ 
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ʿ̬̌ок̛̭̥̌̚л̦̌ ̦о̺̦̌ ̵е̥о̐ло̛̦̍у̛̬я 
(ɋɂɇȾɊɈɆ ɇȺ MARCHIAFAVA-MICHELI) 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 
ɉɚɪɨɤɫɢɡɦɚɥɧɚɬɚ ɧɨɳɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɭɪɢɹ (ɉɇɏ) ɟ ɪɹɞɤɨ ɤɥɨɧɚɥɧɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɟɞɧɚ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ. Ⱦɴɥɠɢ ɫɟ ɧɚ 
ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɫɨɦɚɬɢɱɧɚ ɦɭɬɚɰɢɹ ɧɚ PIG-A ɝɟɧɚ (Xp22.1), ɤɨɞɢɪɚɳ ɫɢɧɬɟɡɚɬɚ ɧɚ 
ɝɥɢɤɨɡɢɥ ɮɨɫɮɚɬɢɞɢɥ ɢɧɨɡɢɬɨɥ (GPI)-ɫɜɴɪɡɚɧɢɬɟ ɦɟɦɛɪɚɧɧɢ ɩɪɨɬɟɢɧɢ ɜ 
ɤɪɴɜɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ, ɭɱɚɫɬɜɚɳɢ ɜ ɪɟɝɭɥɚɰɢɹɬɚ ɧɚ ɤɨɦɩɥɟɦɟɧɬ-ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚɬɚ 
ɯɟɦɨɥɢɡɚ. Ɇɭɬɚɰɢɹɬɚ ɜɨɞɢ ɞɨ ɱɚɫɬɢɱɧɚ ɢɥɢ ɩɴɥɧɚ ɥɢɩɫɚ ɧɚ GPI-ɫɜɴɪɡɚɧɢɬɟ 
ɩɪɨɬɟɢɧɢ ɫ ɤɥɢɧɢɱɧɚ ɩɪɨɹɜɚ ɧɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ, ɬɪɨɦɛɨɮɢɥɢɹ ɢ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ.  
ɋɪɟɳɚ ɫɟ ɪɹɞɤɨ ɫ ɩɪɢɛɥɢɡɢɬɟɥɧɚ ɱɟɫɬɨɬɚ ɨɬ 5 ɞɨ 10 ɫɥɭɱɚɹ ɧɚ 1 ɦɥɧ. 
ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
Ʉɥɢɧɢɱɧɢ ɮɨɪɦɢ: 

 Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɚ ɉɇɏ (ɤɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɬɢɩ ɉɇɏ): ɉɇɏ ɫ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɢ 
ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɢɧɬɪɚɜɚɫɤɭɥɚɪɧɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ ɛɟɡ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɞɪɭɝɢ 
ɫɴɫɬɨɹɧɢɹ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɞɟɮɟɤɬɧɚ ɩɪɨɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɤɚɬɨ 
ɚɩɥɚɫɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ (ȺȺ) ɢɥɢ ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ (ɆȾɋ). 

 ɉɇɏ ɧɚ ɨɫɧɨɜɚɬɚ ɧɚ AA, ɆȾɋ (ɉɇɏ/AA, ɉɇɏ/ɆȾɋ): ɉɇɏ ɫ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɢ 
ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɢɧɬɪɚɜɚɫɤɭɥɚɪɧɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɞɪɭɝɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɤɚɬɨ ȺȺ, MȾɋ ɢɥɢ ɞɪɭɝɚ ɦɢɟɥɨɩɚɬɢɹ. 

 ɋɭɛɤɥɢɧɢɱɧɚ ɉɇɏ (ɧɟɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɉɇɏ): ɉɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ɉɇɏ ɧɹɦɚɬ 
ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɥɢ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɨ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɨ ɡɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ. ɑɪɟɡ ɦɧɨɝɨ 
ɱɭɜɫɬɜɢɬɟɥɟɧ ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ ɩɪɢ ɬɹɯ ɫɟ ɨɬɤɪɢɜɚɬ ɦɚɥɤɢ 
ɩɨɩɭɥɚɰɢɢ ɨɬ ɯɟɦɚɬɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɤɥɟɬɤɢ (ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢ ɢ/ɢɥɢ 
ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɢ) ɫ ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ GPI-AP. 

 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ 

 ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ 

 ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ 

 ɫɟɪɭɦɧɚ ɛɢɨɯɢɦɢɹ 

 ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ 

 ɢɦɭɧɨɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 
 
3.2. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɨɫɬɚɜɹ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 

 ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ: ɚɧɟɦɢɹ ± ɥɟɜɤɨɩɟɧɢɹ ± ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ, 
ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɨɡɚ, ɭɜɟɥɢɱɟɧ ɢɧɞɢɪɟɤɬɟɧ ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ, ɭɜɟɥɢɱɟɧɚ ɅȾɏ, 
ɧɚɦɚɥɟɧ ɯɚɩɬɨɝɥɨɛɢɧ, ɧɟɝɚɬɢɜɟɧ ɞɢɪɟɤɬɟɧ Coombs 

 ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ – ɡɥɚɬɟɧ ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɜ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚɬɚ ɧɚ ɉɇɏ: ɞɟɮɢɰɢɬ 
ɧɚ GPI-ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɩɪɨɬɟɢɧɢ (CD55, CD59) 
 

3.3. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɡɚ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ/ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɟ ɧɚ ɉɇɏ 
Ɉɰɟɧɤɚɬɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɟ ɜɚɠɧɚ ɡɚ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɞɚɥɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɢɦɚ ɢɥɢ ɧɹɦɚ 
ɜɢɫɨɤɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ, ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɟɰɟɧɹɬ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɬɟ ɨɩɰɢɢ ɢ ɱɟɫɬɨɬɚ ɧɚ 
ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ. ɉɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟɬɨ ɢ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟɬɨ ɫɟ 
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ɨɰɟɧɹɜɚɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɢ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɩɚɪɚɦɟɬɪɢ:  
 ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ:  

- LDH ≥ 1.5 ɝɨɪɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ ɧɚ ɧɨɪɦɚɬɚ 
- ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ 
- ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ 
- ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɧɚ ɯɚɩɬɨɝɥɨɛɢɧ 
- ɞɢɪɟɤɬɟɧ ɢ ɢɧɞɢɪɟɤɬɟɧ ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ  
- ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɭɪɢɹ 

 ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹ 

 ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɬɪɨɦɛɨɡɚ 

 ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɭɥɦɨɧɚɥɧɚ ɯɢɩɟɪɬɨɧɢɹ 

 ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɤɚɱɟɫɬɜɨɬɨ ɧɚ ɠɢɜɨɬ 
- ɭɦɨɪɚ/ɫɥɚɛɨɫɬ 
- ɛɨɥɤɚ 
- ɞɢɫɮɚɝɢɹ 
- ɚɛɞɨɦɢɧɚɥɧɚ ɛɨɥɤɚ 
- ɟɪɟɤɬɢɥɧɚ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹ 

 
Ɂɚ ɜɢɫɨɤɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ ɩɪɢ ɉɇɏ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɤɨɝɚɬɨ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢɬɟ ɧɚ 
ɅȾɏ ɫɚ ɪɚɜɧɢ ɢɥɢ ɩɨ-ɝɨɥɟɦɢ ɨɬ ɟɞɢɧ ɩɴɬ ɢ ɩɨɥɨɜɢɧɚ ɧɚɞ ɝɨɪɧɚɬɚ ɝɪɚɧɢɰɚ ɜ 
ɩɪɢɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɟɞɢɧ ɢɥɢ ɩɨ-ɜɟɱɟ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢ: ɫɥɚɛɨɫɬ, ɭɦɨɪɚ, 
ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɭɪɢɹ, ɤɨɪɟɦɧɚ ɛɨɥɤɚ, ɞɢɫɩɧɟɹ, ɚɧɟɦɢɹ (Hb <10 g/dL), ɫɟɪɢɨɡɧɨ 
ɫɴɞɨɜɨ ɫɴɛɢɬɢɟ (ɬɪɨɦɛɨɡɚ), ɞɢɫɮɚɝɢɹ ɢɥɢ ɟɪɟɤɬɢɥɧɚ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹ. 
 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

 ɏɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ 
 ɉɚɪɨɤɫɢɡɦɚɥɧɚ ɫɬɭɞoɜɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɭɪɢɹ 

 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
Ɍɪɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɝɪɭɩɢ: ɩɨɞɤɪɟɩɹɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ, ɬɟɪɚɩɢɹ, ɩɪɨɦɟɧɹɳɚ ɯɨɞɚ ɧɚ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɢ ɬɟɪɚɩɢɹ, ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɧɚ ɡɚ ɢɡɥɟɤɭɜɚɧɟ. 
 
5.2. ɉɨɞɤɪɟɩɹɳɚ/ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɢ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɯɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɹ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ 

 ɮɨɥɢɟɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ (1-5 mg ɞɧɟɜɧɨ ɪ.ɨ.) ɢ ɚɤɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɜɢɬɚɦɢɧ 
ȼ12 (ɩɪɢ ɞɟɮɢɰɢɬ) 

 ɠɟɥɹɡɨ ɪ.ɨ. ɜ ɫɥɭɱɚɣ ɧɚ ɞɟɮɢɰɢɬ (ɮɟɪɢɬɢɧ, ɫɚɬɭɪɚɰɢɹ  ɧɚ 
ɬɪɚɧɫɮɟɪɢɧ, ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ) (ɩɪɢ ɟɮɟɤɬ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ ȿculizumab 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɠɟɥɟɡɧɢ ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɦɧɨɝɨ ɞɨɛɪɟ 
ɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚɧɨ); ɜ ɫɥɭɱɚɣ ɧɚ ɠɟɥɹɡɧɨ ɧɚɬɨɜɚɪɜɚɧɟ – ɯɟɥɚɬɢɪɚɧɟ ɫ 
Deferoxamine ɢɥɢ Deferasirox 

 ɧɚɜɪɟɦɟɧɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɰɢ ɩɪɢ ɛɚɤɬɟɪɢɚɥɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ  
 ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɚ ɯɢɞɪɚɬɚɰɢɹ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɢ ɤɪɢɡɢ 

 ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ (ɤɪɚɬɤɨ ɜɪɟɦɟ ɩɪɢ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɢ ɟɩɢɡɨɞɢ), ɧɚɩɪ. ɩɭɥɫ 
ɬɟɪɚɩɢɹ Ɋrednisone 1-2 mg/kg ɡɚ ɧɹɤɨɥɤɨ ɞɧɢ 

 ɚɧɬɢɤɨɚɝɭɥɚɧɬɢ (ɩɪɢ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢ ɫɢɬɭɚɰɢɢ):  
- ɞɨɠɢɜɨɬɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫ ɚɧɬɢɤɨɚɝɭɥɚɧɬɢ ɫɥɟɞ 

ɬɪɨɦɛɨɟɦɛɨɥɢɱɧɨ ɫɴɛɢɬɢɟ – ɜɴɩɪɟɤɢ ɧɟɣɧɚɬɚ ɟɮɟɤɬɢɜɧɨɫɬ ɜɫɟ 
ɨɳɟ ɫɴɳɟɫɬɜɭɜɚ ɪɢɫɤ ɨɬ ɪɟɰɢɞɢɜ, ɩɨɪɚɞɢ ɤɨɟɬɨ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ 
ɨɛɫɬɨɹɬɟɥɫɬɜɚ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɢɧɞɢɤɚɰɢɹ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ȿculizumab 
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- ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɡɢ ɜ ɚɬɢɩɢɱɧɢ ɦɟɫɬɚ ɢɡɢɫɤɜɚ ɥɨɤɚɥɧɚ ɢɥɢ 
ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɥɢɡɢɫɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɢ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ȿculizumab 

- ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚɬ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ȿculizumab, ɬɪɹɛɜɚ 
ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɢ ɩɴɪɜɢɱɧɚ ɚɧɬɢɤɨɚɝɭɥɚɧɬɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɤɚɬɨ ɫɟ 
ɜɡɟɦɟ ɩɪɟɞɜɢɞ ɪɚɡɦɟɪɚ ɧɚ ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɧɢɹ ɤɥɨɧ (> 50%) ɢ ɞɪɭɝɢ 
ɬɪɨɦɛɨɮɢɥɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ 

- ɡɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɚɥɡɜɚɬ ɤɭɦɚɪɢɧɨɜɢ 
ɩɪɨɢɡɜɨɞɧɢ ɢ ɯɟɩɚɪɢɧ 

 ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɨɪɢ (ɩɪɢ ɉɇɏ/ȺȺ) 
 
5.3. Ɍɟɪɚɩɢɹ, ɩɪɨɦɟɧɹɳɚ ɯɨɞɚ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ:  

Eculizumab*  

600 mg i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ /ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɡɚ ɩɴɪɜɢɬɟ 4 ɫɟɞɦɢɰɢ, ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɨ ɨɬ 

900 mg (5-ɬɚ ɞɨɡɚ) ɫɥɟɞ 7 ɞɧɢ, ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ 

900 mg ɩɪɟɡ 14 ɞɟɧɚ 

5.4. Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ 
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ʥоле̭т ̦̌ ʧОˌʫ 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 
Ȼɨɥɟɫɬɬɚ ɧɚ Ƚɨɲɟ (ȻȽ) ɟ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɚɬɚ ɥɢɡɨɡɨɦɧɚ ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɢ ɫɟ ɞɴɥɠɢ ɧɚ 
ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɟɧɡɢɦɚ ɝɥɸɤɨɰɟɪɟɛɪɨɡɢɞɚɡɚ, ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɨɬ ɦɭɬɚɰɢɹ ɧɚ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧ ɝɟɧ. Ɍɨɜɚ 
ɜɨɞɢ ɞɨ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɧɚ ɝɥɸɤɨɰɟɪɟɛɪɨɡɢɞ ɜ ɬɴɤɚɧɧɢɬɟ ɦɚɤɪɨɮɚɝɢ, ɬ.ɧ. ɤɥɟɬɤɢ ɧɚ Ƚɨɲɟ 
(Gaucher), ɤɨɢɬɨ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɧɚɦɟɪɟɧɢ ɩɪɟɞɢɦɧɨ ɜ ɱɟɪɧɢɹ ɞɪɨɛ, ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɢ ɤɨɫɬɧɢɹ 
ɦɨɡɴɤ. 
ɍɧɚɫɥɟɞɹɜɚ ɫɟ ɩɨ ɚɜɬɨɡɨɦɧɨ ɪɟɰɟɫɢɜɟɧ ɩɴɬ ɫ ɩɨɩɭɥɚɰɢɨɧɧɚ ɱɟɫɬɨɬɚ ɨɤɨɥɨ 1:40 000 ɞɨ 
1:100 000.  
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
Ɍɪɢ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɮɨɪɦɢ: 

 Ɍɢɩ 1 ɢɥɢ ɧɟɧɟɜɪɨɧɨɩɚɬɢɱɧɚ ɮɨɪɦɚ (ɧɚɣ-ɱɟɫɬɚ) 
 Ɍɢɩ 2 ɢɥɢ ɨɫɬɪɚ ɧɟɜɪɨɧɨɩɚɬɢɱɧɚ ɮɨɪɦɚ (ɦɧɨɝɨ ɪɹɞɤɚ ɢ ɛɴɪɡɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳɚ 

ɮɨɪɦɚ ɫ ɪɚɧɧɚ ɫɦɴɪɬɧɨɫɬ ɞɨ 2 ɝɨɞ. ɜɴɡɪɚɫɬ)  
 Ɍɢɩ 3 ɢɥɢ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɧɟɜɪɨɧɨɩɚɬɢɱɧɚ ɮɨɪɦɚ (ɫ ɱɟɫɬɨɬɚ 1:100 000 ɢ  ɛɚɜɧɨ 

ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳɨ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ). 
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɢ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ 
Ɏɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 
Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ 

 Ȼɢɨɯɢɦɢɹ – ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ 

 ɋɭɯɚ ɤɚɩɤɚ ɤɪɴɜ ɢɥɢ ɤɪɴɜ ɡɚ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɟɧɡɢɦɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ  
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɜɚɧɢɹ 

 ȿɯɨɝɪɚɮɢɹ ɧɚ ɤɨɪɟɦɧɢ ɨɪɝɚɧɢ – ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɢ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ 

 ȾɇɄ ɚɧɚɥɢɡ (ɫɭɯɚ ɤɚɩɤɚ ɤɪɴɜ) 
 MRI 
 Kɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ (ɤɥɟɬɤɢ ɧɚ Ƚɨɲɟ) 

 

3.3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɨɫɬɚɜɹ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ʉɥɢɧɢɤɨ-ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 

 ɧɚɦɚɥɟɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ (ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɩɨɞ 30% ɨɬ ɧɨɪɦɚɬɚ) ɧɚ ɟɧɡɢɦɚ ɤɢɫɟɥɚ ɛɟɬɚ-
ɝɥɸɤɨɡɢɞɚɡɚ (ɝɥɸɤɨɰɟɪɟɛɪɨɡɢɞɚɡɚ) (ɜ ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ ɢɥɢ ɫɭɯɚ ɤɚɩɤɚ ɤɪɴɜ) 

Ƚɟɧɟɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 

 ȾɇɄ ɚɧɚɥɢɡ (ɫɭɯɚ ɤɚɩɤɚ ɤɪɴɜ) 
Ȼɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɦɚɪɤɟɪɢ 

 ɯɢɬɨɬɪɢɨɡɢɞɚɡɚ (ɜ ɩɥɚɡɦɚ) ɢɥɢ Lyso GL-1 (ɜ ɫɭɯɚ ɤɚɩɤɚ ɤɪɴɜ) 
 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

 Niemann Pick  

 Ⱦɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɫɮɢɧɝɨɦɢɟɥɢɧɚɡɚ 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧɟ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫɩɨɪɟɞ ɬɟɠɟɫɬɬɚ 
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ȼɴɡɪɚɫɬɧɢ ɫ ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ Ƚɨɲɟ ɬɢɩ 1: ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɤɥɢɧɢɱɧɨ 

ɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧɟ 
Ɍɟɠɟɫɬ Ʌɟɤɚ          ɋɪɟɞɧɚ 

(ɩɨɧɟ ɟɞɢɧ ɨɬ 
ɫɥɟɞɧɢɬɟ, ɧɨ ɧɟ 
ɬɟɠɤɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ) 

Ɍɟɠɤɚ 
(ɟɞɢɧ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ 

ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ 
ɤɪɢɬɟɪɢɢ) 

Ɍɟɪɚɩɢɹ ȼɧɢɦɚɬɟɥɧɨ 
ɢɡɱɚɤɜɚɧɟ 

Imiglucerase 
30-45 U/kg / 2 
ɫɟɞɦɢɰɢ i.v. 

Imiglucerase 
60 U/kg / 2 

ɫɟɞɦɢɰɢ i.v. 
ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ (g/L) > 100 80 - 100 < 80 

Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ (ɯ109L) > 100 60 - 100 < 60 
Ɉɛɟɦ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ 
(ɉɇ*) ɟɯɨɝɪɚɮɢɹ, 
ɜɨɥɭɦɟɬɪɢɱɟɧ ɆɊɌ 
ɢɥɢ ɄɌ 

< 5 5 – 15 > 15 

Ɉɛɟɦ ɧɚ ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ 
(ɉɇ*) ɟɯɨɝɪɚɮɢɹ, 
ɜɨɥɭɦɟɬɪɢɱɟɧ ɆɊɌ 
ɢɥɢ ɄɌ 

< 1.25 1.25 - 2.5 > 2.5 

Ʉɨɫɬɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ 

 ɆɊɌ 
(ɡɚ ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚɧɟ) 

 
 
 
 
 
 

 Ɋɟɧɬɝɟɧɨɝɪɚɮɢɹ 
 
 
 
 

 DEXA  
 

ɧɨɪɦɚɥɟɧ/ɥɟɤɨ 
ɩɪɨɦɟɧɟɧ 
ɫɢɝɧɚɥɟɧ 
ɢɧɬɟɧɡɢɬɟɬ ɧɚ 
Ɍ1 ɢ Ɍ2 ɆɊɌ 

ɬɟɠɤɨ ɩɪɨɦɟɧɟɧ 
ɫɢɝɧɚɥɟɧ 
ɢɧɬɟɧɡɢɬɟɬ ɧɚ Ɍ1 ɢ 
Ɍ2 ɆɊɌ 

ɤɨɫɬɧɢ ɤɪɢɡɢ*** 

ɞɟɮɨɪɦɢɬɟɬ 
ɬɢɩ 
ȿɪɥɟɧɦɚɣɟɪɨɜɚ 
ɤɨɥɛɚ 

ɚɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ 
ɡɨɧɢ ɧɚ ɚɜɚɫɤɭɥɚɪɧɚ 
ɧɟɤɪɨɡɚ  

 ɚɜɚɫɤɭɥɚɪɧɚ 
ɧɟɤɪɨɡɚ 

 ɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ 
ɮɪɚɤɬɭɪɢ 

 ɫɬɚɜɧɢ ɩɪɨɬɟɡɢ 

 ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɤɨɫɬɧɚ 
ɛɨɥɤɚ** 

Ʉɨɫɬɧɚ 
ɩɥɴɬɧɨɫɬ 
BMD: Z-score Ɍ 
score ɧɟ ɩɨ-
ɦɚɥɤɨ ɨɬ -1,5 
SD 

Ʉɨɫɬɧɚ ɩɥɴɬɧɨɫɬ 
BMD: Z-score T 
score -1,5 ɞɨ -2,5 SD 

Ʉɨɫɬɧɚ ɩɥɴɬɧɨɫɬ 
BMD: Z-score, T 
score ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ 
-2,5 SD 

Ȼɟɥɨɞɪɨɛɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ 

 ȿɄȽ 

 Doppler 
ɟɯɨɤɚɪɞɢɨɝɪɚɦɚ (right 
ventricular systolic 
pressure) 

 Ɋɟɧɬɝɟɧɨɝɪɚɮɢɹ ɧɚ 
ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ 

ɥɢɩɫɚ ɥɢɩɫɚ ɞɚɧɧɢ ɡɚ 
ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɡɧɚɱɢɦɨ 
ɢ/ɢɥɢ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɨ 
ɛɟɥɨɞɪɨɛɧɨ 
ɡɚɫɹɝɚɧɟ,  ɜɤɥ. 
ɏɟɩɚɬɨ-ɩɭɥɦɨɧɚ- 
ɥɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ, 
ɛɟɥɨɞɪɨɛɧɚ 
ɯɢɩɟɪɬɨɧɢɹ 

 
ɏɢɬɨɬɪɢɨɡɢɞɚɡɚ <15.000  >15.000   

 ɢɥɢ <7.500 ɩɪɢ ɢɥɢ >7.500 ɩɪɢ  
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ɧɨɫɢɬɟɥɢ ɧɚ 
ɯɢɬɨ ɦɭɬɚɰɢɹ 

ɧɨɫɢɬɟɥɢ ɧɚ ɯɢɬɨ 
ɦɭɬɚɰɢɹ 

* ɉɇ, ɜ ɩɴɬɢ ɧɚɞ ɧɨɪɦɚɬɚ; ** ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɤɨɫɬɧɚ ɛɨɥɤɚ – ɜɚɪɢɪɚ ɨɬ ɬɴɩɚ, ɞɴɥɛɨɤɚ ɢ 
ɧɟɫɩɟɰɢɮɢɱɧɚ ɞɨ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɢɥɢ ɥɨɤɚɥɢɡɢɪɚɧɚ, ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɳɚ ɩɨɧɟ 3 ɦɟɫɟɰɚ; *** Ʉɨɫɬɧɚ 
ɤɪɢɡɚ – ɨɫɬɴɪ ɟɩɢɡɨɞ ɧɚ ɦɧɨɝɨ ɫɢɥɧɚ ɛɨɥɤɚ, ɧɟɩɨɜɥɢɹɜɚɳɚ ɫɟ ɨɬ ɇɋɉȼɋ, ɫɴɩɪɨɜɨɞɟɧɚ ɫ 
ɮɟɛɪɢɥɢɬɟɬ ɢ ɥɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ; ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɫɟ ɧɚɥɚɝɚ ɢɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ ɧɚ ɡɚɫɟɝɧɚɬɚɬɚ ɨɛɥɚɫɬ ɢ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɧɚɪɤɨɬɢɱɧɢ ɚɧɚɥɝɟɬɢɰɢ; ɤɨɫɬɧɢɬɟ ɤɪɢɡɢ ɱɟɫɬɨ ɫɟ ɩɨɫɥɟɞɜɚɬ ɨɬ ɧɟɤɪɨɡɚ, 
ɮɪɚɤɬɭɪɢ ɢ ɧɟɨɛɪɚɬɢɦɚ ɤɨɫɬɧɚ ɭɜɪɟɞɚ. 
 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɢɩ 3 ȻȽ ɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 18 ɝɨɞɢɧɢ ɫ ɬɢɩ 1 ȻȽ: 
- ɟɧɡɢɦ-ɡɚɦɟɫɬɜɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ȿɁɌ) ɫ Eliglustat 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɢɩ 1 ȻȽ ɧɚɞ 18 ɝɨɞɢɧɢ: 
- ɟɧɡɢɦ-ɡɚɦɟɫɬɜɚɳɚ ɢɥɢ ɫɭɛɫɬɪɚɬ ɪɟɞɭɰɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɋɊɌ) ɫɩɨɪɟɞ ɩɪɢɟɬɢɹ 

ȿɜɪɨɩɟɣɫɤɢ ɚɥɝɨɪɢɬɴɦ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ: 
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Еɧɡɢɦ ɡаɦеɫɬваща ɬеɪаɩɢя ɫ

ɡɥɚɬɟɧ ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɜ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ȻȽ
ɩɨɤɚɡɚɧ ɡɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ȿЗɌ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɨɬɜɴɪɞɟɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ȻȽ Ɍɢɩ
ɢɥɢ Ɍɢɩ ɤɨɢɬɨ ɞɟɦɨɧɫɬɪɢɪɚɬ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɡɧɚɱɢɦɢ ɧɟɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɢ ɩɪɨɹɜɢ ɧɚ
ɛɨɥɟɫɬɬɚ
ɞɨɡɢɪɚɧɟ

ɫɩɨɪɟɞ ɬɟɠɟɫɬɬɚ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɩɨɫɨɱɟɧɚ ɜ Тɚɛɥ
ɩɪɨɦɹɧɚ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɚ ɩɨɫɬɢɝɧɚɥɢ
ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɟɮɟɤɬ ɨɰɟɧɟɧ ɫɩɨɪɟɞ ɩɪɢɟɬɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ
ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ȿЗɌ ɩɨɫɨɱɟɧɢ ɜ Тɚɛɥ

ɱɟɫɬɨɬɚ ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɢ ɜɟɞɧɴɠ ɧɚ ɜɫɟɤɢ ɫɟɞɦɢɰɢ

ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 18 ɝɨɞɢɧɢ ɫ ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ 
Ƚɨɲɟ ɬɢɩ 1	

ȼɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɩɪɢɞɴɪɠɚɧɟ ɤɴɦ 
ɩɟɪɨɪɚɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ	

CYP2D6 ɫɥɚɛɢ, ɦɟɠɞɢɧɧɢ ɢɥɢ 
ɟɤɫɬɟɧɡɢɜɧɢ ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɚɬɨɪɢ  

ʪ̌	

ʪ̌	

ʪ̌	

Ȼɪɟɦɟɧɧɨɫɬ, ɤɴɪɦɟɧɟ, ɩɥɚɧɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɫɤɨɪɨɲɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 

Ƚɚɥɚɤɬɨɡɧɚ ɧɟɩɨɧɨɫɢɦɨɫɬ, ɥɚɤɬɚɡɟɧ 
ɞɟɮɢɰɢɬ ɢɥɢ ɝɥɸɤɨɡɨ-ɝɚɥɚɤɬɨɡɧɚ 
ɦɚɥɚɛɫɨɪɛɰɢɹ 

ɋɴɪɞɟɱɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ: ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ 
ɭɞɴɥɠɟɧ QT ɢɥɢ ɭɩɨɬɪɟɛɚ ɧɚ 
ɚɧɬɢɚɪɢɬɦɢɱɧɢ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ 
ɨɬ ɤɥɚɫ IA ɢ ɤɥɚɫ III. 

Ȼɴɛɪɟɱɧɚ ɢɥɢ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ 
ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ 

Ⱦɚ ɫɟ ɨɛɫɴɞɢ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɫ Imiglucerase 

Нɟ ɟ 
ɤɨɧɬɪɚɢɧɞɢɤɚɰɢɹ, 
ɧɨ ɧɟ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ 
ɧɚɩɪɚɜɢ ɩɪɟɩɨɪɴɤɚ 
ɡɚ ɞɨɡɚɬɚ 

ȿɞɧɨɜɪɟɦɟɧɧɨɬɨ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ 
ɜɟɳɟɫɬɜɚ, ɤɨɢɬɨ 
ɩɨɜɥɢɹɜɚɬ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ 
ɧɚ CYP2D6 ɢ CYP3A4, 
ɢɥɢ ɫɚ ɫɭɛɫɬɪɚɬɢ ɧɚ P-
gp. 

Ⱦɚ ɫɟ ɨɛɫɴɞɢ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ 
Eliglustat 

 
ȼɴɡɦɨɠɧɨɫɬ 
ɡɚ ɤɨɪɟɤɰɢɹ 
ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ? 

ɉɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚ- 
ɡɚɧɢɟ ɡɚ 
ɟɞɧɨɜɪɟɦɟɧɧɨ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ? 

ʪ̌	

ʪ̌	

ʪ̌	

ʪ̌	

ʪ̌	

ʪ̌	

ʪ̌	

ʻе	

ʻе	

ʻе	

ʻе	

ʻе	

ʻе	

ʻе	

ʻе	
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5.2.1.1. Imiglucerase - ȿɧɡɢɦ-ɡɚɦɟɫɬɜɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  
 ɡɥɚɬɟɧ ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɜ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ȻȽ  
 ɩɨɤɚɡɚɧ ɡɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ȿɁɌ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɨɬɜɴɪɞɟɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ȻȽ Ɍɢɩ 1 ɢɥɢ 

Ɍɢɩ 3, ɤɨɢɬɨ ɞɟɦɨɧɫɬɪɢɪɚɬ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɡɧɚɱɢɦɢ ɧɟɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɢ ɩɪɨɹɜɢ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ 

 ɞɨɡɢɪɚɧɟ:  
- ɫɩɨɪɟɞ ɬɟɠɟɫɬɬɚ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ, ɩɨɫɨɱɟɧɚ ɜ Ɍɚɛɥ. 1. 
- ɩɪɨɦɹɧɚ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɚ ɩɨɫɬɢɝɧɚɥɢ 

ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɟɮɟɤɬ, ɨɰɟɧɟɧ ɫɩɨɪɟɞ ɩɪɢɟɬɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ 
ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ȿɁɌ, ɩɨɫɨɱɟɧɢ ɜ Ɍɚɛɥ. 2. 

 ɱɟɫɬɨɬɚ ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɢ: ɜɟɞɧɴɠ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 2 ɫɟɞɦɢɰɢ. 
 
5.2.1.2. ɋɭɛɫɬɪɚɬ-ɪɟɞɭɰɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ Eliglustat* 

 ɩɨɤɚɡɚɧ ɡɚ ɞɴɥɝɨɫɪɨɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 18 ɝɨɞɢɧɢ ɫ ȻȽ ɬɢɩ 1, 
ɤɨɢɬɨ ɫɚ CYP2D6 ɫɥɚɛɢ ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɚɬɨɪɢ (poor metabolisers, PMs), ɦɟɠɞɢɧɧɢ 
ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɚɬɨɪɢ (intermediate metabolisers, IMs) ɢɥɢ ɟɤɫɬɟɧɡɢɜɧɢ ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɚɬɨɪɢ 
(extensive metabolisers ȿɆs) 

 ɩɪɟɞɢ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫɴɫ Eliglustat ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ 
ɛɴɞɚɬ ɝɟɧɨɬɢɩɢɪɚɧɢ ɡɚ CYP2D6, ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɢ ɫɬɚɬɭɫɴɬ ɧɚ ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɢɪɚɧɟ 
ɩɨ ɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɧɚ CYP2D6 

 ɩɪɟɩɨɪɴɤɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Eliglustat ɩɪɢ ɧɟɥɟɤɭɜɚɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɢɩ 1: 
- ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 18 ɝɨɞɢɧɢ 
- ɝɨɬɨɜɧɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɩɪɢɞɴɪɠɚɧɟ ɤɴɦ ɩɟɪɨɪɚɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
- CYP2D6 ɫɥɚɛɢ ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɚɬɨɪɢ, ɦɟɠɞɢɧɧɢ ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɚɬɨɪɢ ɢɥɢ 

ɟɤɫɬɟɧɡɢɜɧɢ ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɚɬɨɪɢ 
- ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɢ ɤɴɪɦɟɧɟ, ɤɚɤɬɨ ɢ ɧɚ ɩɥɚɧɢɪɚɧɚ ɫɤɨɪɨɲɧɚ 

ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 
- ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɫɴɪɞɟɱɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ (ȿɄȽ ɢ ɤɨɧɫɭɥɬɚɰɢɹ ɫ ɤɚɪɞɢɨɥɨɝ) 
- ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɴɳɟɫɬɜɭɜɚɳɨ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
- ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɠɤɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɢ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ 
- ɫɬɚɪɬɢɪɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 65 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ 

ɫɬɚɜɚ ɫɥɟɞ ɜɧɢɦɚɬɟɥɧɚ ɩɪɟɰɟɧɤɚ  
 ɞɨɡɢɪɚɧɟ: 

- ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɫɟ ɫɩɨɪɟɞ ɩɪɟɞɜɚɪɢɬɟɥɧɨ ɭɫɬɚɧɨɜɟɧ ɱɪɟɡ ɝɟɧɨɬɢɩɢɪɚɧɟ 
ɦɟɬɚɛɨɥɢɬɟɧ ɫɬɚɬɭɫ ɩɨ ɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɧɚ CYP2D6 

- ɩɪɢ CYP2D6 ɦɟɠɞɢɧɧɢ ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɚɬɨɪɢ (IMs) ɢ ɟɤɫɬɟɧɡɢɜɧɢ 
ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɚɬɨɪɢ (ȿɆs): 84 mg Eliglustat ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ 

- ɩɪɢ CYP2D6 ɫɥɚɛɢ ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɚɬɨɪɢ (PMs): 84 mg Eliglustat ɜɟɞɧɴɠ 
ɞɧɟɜɧɨ  

 

5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
- ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɢ ɤɴɪɦɟɧɟ, ɤɚɤɬɨ ɢ ɧɚ ɩɥɚɧɢɪɚɧɚ ɫɤɨɪɨɲɧɚ 

ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 
- ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɡɚɫɬɨɣɧɚ ɫɴɪɞɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ, ɧɚɫɤɨɪɨ ɩɪɟɤɚɪɚɧ 

ɨɫɬɴɪ ɦɢɨɤɚɪɞɟɧ ɢɧɮɚɪɤɬ, ɛɪɚɞɢɤɚɪɞɢɹ, ɫɴɪɞɟɱɟɧ ɛɥɨɤ, ɤɚɦɟɪɧɚ 
ɚɪɢɬɦɢɹ,ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ ɭɞɴɥɠɟɧ QT, ɩɪɢɟɦ ɧɚ ɚɧɬɢɚɪɢɬɦɢɱɧɢ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ 
ɩɪɨɞɭɤɬɢ ɨɬ ɤɥɚɫ IA ɢ ɤɥɚɫ III 

- ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɴɳɟɫɬɜɭɜɚɳɨ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
- ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɠɤɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɢ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ 
- ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ Eliglustat ɞɚ ɡɚɩɨɱɧɟ 2 ɫɟɞɦɢɰɢ ɫɥɟɞ 

ɩɨɫɥɟɞɧɚɬɚ ɢɧɮɭɡɢɹ ɧɚ ȿɁɌ 

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɥɟɤɭɜɚɧɢ ɫɴɫ ɋɊɌ, ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɩɪɟɦɢɧɚɬ ɧɚ ȿɁɌ ɚɤɨ ɧɟ ɫɚ ɩɨɫɬɢɝɧɚɥɢ 
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ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɟɮɟɤɬ, ɨɰɟɧɟɧ ɫɩɨɪɟɞ ɩɪɢɟɬɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ 
ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ (Ɍɚɛɥ. 2) 

 ɩɪɢ  ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɢ ɤɴɪɦɟɧɟ, ɤɚɤɬɨ ɢ ɩɪɢ  ɩɥɚɧɢɪɚɧɟ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ. 
Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɟɮɟɤɬ. 
 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ
  
    
  

 ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ ≥ 120 g/L ɩɪɢ ɦɴɠɟ                                
                                       ɢ ≥ 110 g/L ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɢ ɞɟɰɚ 

ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɢɧɬɚɤɬɧɚ ɫɥɟɡɤɚ: 
 ɩɪɢ ɜɫɢɱɤɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɛɪɨɹɬ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɭɜɟɥɢɱɢ 

ɩɪɟɡ 1-ɬɚ ɝɨɞɢɧɚ ɞɨ ɧɢɜɨ, ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨ ɡɚ ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ 
ɤɴɪɜɟɧɟ 

 ɩɪɢ ɬɟɠɤɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ: ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɛɪɨɹ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ 
1.5 ɩɴɬɢ ɡɚ 1 ɝɨɞɢɧɚ ɢ 2 ɩɴɬɢ ɫɥɟɞ 2 ɝɨɞɢɧɢ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɩɪɢ ɭɦɟɪɟɧɚ ɢɡɯɨɞɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ: ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɛɪɨɹ 1.5 -2 
ɩɴɬɢ ɡɚ 1 ɝɨɞɢɧɚ ɢ ɞɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɞɨɥɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ ɧɚ ɧɨɪɦɚɬɚ ɡɚ 2 
ɝɨɞɢɧɢ 

ɋɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɪɚɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ: 
 ɧɨɪɦɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɛɪɨɹ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ 

 
ȼɢɫɰɟɪɚɥɧɢ 
 

 ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɨɛɟɦɚ ɧɚ ɱɟɪɧɢɹ ɞɪɨɛ ɦɟɠɞɭ 20% ɢ 40% 

 ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɨɛɟɦɚ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɦɟɠɞɭ 30% ɢ 60%  
   

ɋɤɟɥɟɬɧɢ 
 

 ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɢɥɢ ɢɡɱɟɡɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɚ/ɫɬɚɜɧɚ ɛɨɥɤɚ 

 ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢ ɤɪɢɡɢ 

 ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɨɫɬɟɨɧɟɤɪɨɡɚ ɢ ɤɨɥɚɩɫ ɧɚ ɫɭɛɯɨɧɞɪɚɥɧɚ ɫɬɚɜɚ 

 ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ ɧɨɪɦɚɥɧɚ ɢɥɢ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɞɨ ɧɨɪɦɚɥɧɚɬɚ ɤɨɫɬɧɚ 
ɦɢɧɟɪɚɥɧɚ ɩɥɴɬɧɨɫɬ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ 

 ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ  ɢ ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ ɧɨɪɦɚɥɧɚ  ɩɢɤɨɜɚ ɤɨɫɬɧɚ ɦɚɫɚ ɩɪɢ 
ɞɟɰɚ                       

ɉɭɥɦɨɧɚɥɧɢ 
 

 ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɭɥɦɨɧɚɥɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ 

 ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ ɪɹɡɤɨ ɜɥɨɲɚɜɚɧɟ ɩɪɢ ɩɭɥɦɨɧɚɥɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɢ 
ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɨɬ ɜɧɟɡɚɩɧɚ ɫɦɴɪɬ 

 ɨɛɪɚɬɢɦɨɫɬ ɧɚ ɯɟɩɚɬɨ-ɩɭɥɦɨɧɚɥɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ ɢ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬɬɚ ɨɬ 
ɤɢɫɥɨɪɨɞ 

 ɩɨɞɨɛɪɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɭɥɦɨɧɚɥɧɚɬɚ ɯɢɩɟɪɬɨɧɢɹ 
Ⱦɪɭɝɢ 
 

 ɢɡɛɹɝɜɚɧɟ ɧɚ ɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ 

 ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧɚɬɚ ɯɢɬɨɬɪɢɨɡɢɞɚɡɚ ɢɥɢ 
Lyso-GL1 ɫ > 15% 

 ɩɨɞɨɛɪɹɜɚɧɟ ɤɚɱɟɫɬɜɨɬɨ ɧɚ ɠɢɜɨɬ 
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ʰ̥у̦̦̌ т̬о̥̍о̶̛топе̛̦я 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 
ɂɦɭɧɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ (ɂɌɉ) ɟ ɩɪɢɞɨɛɢɬɨ ɢɦɭɧɧɨ-ɦɟɞɢɢɪɚɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɤɨɟɬɨ 
ɫɟ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚ ɫ ɢɡɨɥɢɪɚɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ (Thr < 100x109/L). Ʌɢɩɫɜɚɬ ɞɪɭɝɢ 
ɢɧɢɰɢɢɪɚɳɢ ɩɪɢɱɢɧɢ ɡɚ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟɬɨ.  
Ɂɚɫɹɝɚ ɜɫɢɱɤɢ ɜɴɡɪɚɫɬɢ ɢ ɟɬɧɢɱɟɫɤɢ ɝɪɭɩɢ ɤɚɬɨ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟɬɨ ɦɴɠɟ: ɠɟɧɢ ɟ ɜ 
ɞɢɚɩɚɡɨɧɚ 1.2 – 1.96. ȼ ɝɪɭɩɚɬɚ 30-60 ɝ. ɫɟ ɫɪɟɳɚ ɩɨ-ɱɟɫɬɨ ɩɪɢ ɠɟɧɢɬɟ. ȼ ɋȺɓ 
ɛɪɨɹɬ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɡɢɪɚɧɢɬɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɟ ɨɤɨɥɨ 200 000 ɝɨɞɢɲɧɨ. ȼ ȿɜɪɨɩɚ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɟɦɨɫɬɬɚ ɟ 1-4 /100 000 ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 

 ɉɴɪɜɢɱɧɚ   
 ȼɬɨɪɢɱɧɚ – ɜɤɥɸɱɜɚ ɜɫɢɱɤɢ ɮɨɪɦɢ ɧɚ ɢɦɭɧɧɨ-ɦɟɞɢɢɪɚɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ, 

ɫ ɢɡɤɥɸɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɴɪɜɢɱɧɚɬɚ 
Ɏɚɡɢ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ 

 ɇɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ ɂɌɉ – ɞɨ 3 ɦɟɫ. 
 ɉɟɪɫɢɫɬɢɪɚɳɚ ɂɌɉ  (3 – 12 ɦɟɫ.) 
 ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɂɌɉ (> 12 ɦɟɫ.) 

 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ 
 ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɩɭɧɤɰɢɹ (ɩɪɢ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɰɟɥ ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɞɪɭɝɨ 

ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ) 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 ɯɟɩɚɬɢɬɧɢ ɦɚɪɤɟɪɢ, Helicobacter pylori 

 ɚɧɬɢɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ (ɝɥɢɤɨɩɪɨɬɟɢɧ-ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢ), ɚɧɬɢɮɨɫɮɨɥɢɩɢɞɧɢ 
ɚɧɬɢɬɟɥɚ (ɜɤɥ. ɚɧɬɢɤɚɪɞɢɨɥɢɩɢɧ ɢ ɥɭɩɭɫɟɧ ɚɧɬɢɤɨɚɝɭɥɚɧɬ), ɚɧɬɢɬɢɪeɨɢɞɧɢ 
ɚɧɬɢɬɟɥɚ ɢ ɬɢɪeɨɢɞɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ, ɚɧɬɢɧɭɤɥɟɚɪɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ 

 ɬɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 

 PCR ɡɚ ɩɚɪɜɨɜɢɪɭɫ ɢ CMV 

 ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɢ/ɢɦɭɧɨɞɟɮɢɰɢɬɧɢ ɫɴɫɬɨɹɧɢɹ, ɜɤɥ. ɜɚɤɫɢɧɚɰɢɢ, 
ɫɨɥɢɞɧɢ ɬɭɦɨɪɢ ɢ  ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɩɪɨɰɟɫɢ, ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɢ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ, ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɨɡɟɧ ɩɪɢɟɦ, ɚɥɤɨɯɨɥɧɚ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɢ ɞɪ. 

 ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɧɚ ɩɴɪɜɢɱɧɚɬɚ ɂɌɉ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ɧɚ 
ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟɬɨ.   
 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Mɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ 
 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɢ ɩɪɨɹɜɢ ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ 

 ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ > 60 ɝ. ɫ Thr < 30x109/L, ɞɨɪɢ ɛɟɡ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɹɜɢ 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɜɢɫɨɤ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɟɧ ɪɢɫɤ – ɯɢɩɟɪɬɨɧɢɹ, ɦɨɡɴɱɧɨ-ɫɴɞɨɜɚ ɛɨɥɟɫɬ, 
ɬɪɚɜɦɚ ɧɚ ɝɥɚɜɚɬɚ,  ɹɡɜɟɧɚ ɛɨɥɟɫɬ ɢ Thr < 50x109/L  

 ɩɪɢ Thr > 50x109/L ɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɢ ɩɪɨɹɜɢ – ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɢ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 
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5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

ʙˑ˓˕ˋˍˑ˔˕ˈ˓ˑˋˇˋ (ʙСȌ 
 о̸̛̜̦̍̌̌ до̛̬̚о̏к̌: PredŶisoloŶ ϭ.Ϭ­ϭ.ϱ mg/kg ̌̚ Ϯ­ϲ ̭ед̶̛̛̥ i.v. ̛л̛ p.o. ̌̚ед̦о ̭ 

̭̐̌т̬оп̬отекто̛̬ ̛л̛ Dexamethasone 40 mg д̦е̦̏о – 4 д̛̦, ̭̏ек̛ Ϯ­ϰ ̭ед̶̛̛̥, ̏ ϭ­ϰ ̶̛к̻л̌ 

 п̛̬ л̛п̭̌ ̦̌ те̬̌пе̏т̸̛е̦ е̴ект от Кˁ до ед̛̦ ̥е̭е̶ ̛л̛ по́̏̌ ̦̌ ̭т̸̛̛̬̦̦̌ де̜̭т̛̏́ ̭е 

п̬е̛̥̦̌̏̌ к̻̥ ̏ то̬̌ л̛̛̦́ ̦ ̌ ле̸е̛̦е 

 л̛п̭̌т̌ ̦̌ те̬̌пе̏т̸̛е̦ е̴ект от Кˁ ̭е де̴̛̛̦̬̌ к̌то: Thr < 10x10
9
/L ̭лед 6 ̭ ед̶̛̛̥ 

ле̸е̛̦е ̛ л̛ Thr < 30x10
9
/L ̭лед 3 ̥е̭е̶̌ ле̸е̛̦е ̭  Кˁ 

 к̻̥ ̏то̬̌ л̛̛̦́ ̦̌ ле̸е̛̦е ̭е п̬е̛̥̦̌̏̌ ̛ п̛̬  ̦ео̵̍од̛̥̌ до̌̚ > 0.15–0.20 mg/kg Кˁ ̌̚ 

подд̻̬̙̦̌е ̦̌ п̬отект̛̏е̦ т̬о̥̍о̶̛те̦ ̬̍о̜; п̛̬ п̬от̛̏опок̛̦̌̌́̚ ̌̚ п̛̬ло̙е̛̦е ̦ ̌ Кˁ 

̛л̛ по́̏̌ ̦ ̌ ̛ ̬̌̚̚е̛̦ ̦е̙ел̛̦̌ ̬ е̌к̶̛̛ от п̛̬ло̙е̛̦ето ̥ у 

 
Вˋ˔ˑˍˋ ˇˑˊˋ ˅ˈːˑˊːˋ ː ˈ˔˒ˈ˙ˋ˗ˋ˚ːˋ ˋˏ˖ːˑˆˎˑ˄˖ˎˋːˋ ȋHuman normal immunoglobulinȌ 

 пок̛̦̌̌́̚: п̛̬ ̦ео̵̍од̛̥о̭т от ̻̬̍̚о по̛̹̦̏̌̏̌е ̦̌ т̬о̥̍о̶̛т̛́ ̬̍о̜, ̦̌п̬. ̭пе̹̦о 

опе̬̌т̛̦̏о ле̸е̛̦е, ̬̙̌д̦̌е, ̛̛̦̦̏̌̏̌̚ д̛̦̌̐о̭т̛к̌, к̬̻̏о̛̚л̛̛̏ ̭ ̛̙̏ото̭̌̚т̛̬̹̺̌̌̏̌ 

лок̌л̶̛̛̛̌̚ 

 до̌̚: 0.4 g/kg д̦е̦̏о ̚ ̌ 5 д̛̦ ̛ л̛ ̛ ̴̦у̛́̚ от 1 g/kg д̦е̦̏о ϭ­Ϯ д̛̦ 

 е̴ект̻т ̌̚по̸̏̌ около 3-̛́ де̦, до̭т̛̐̌ ̥̌к̛̭̥у̥ ̭лед ед̦̌ ̭ед̶̛̥̌ ̛ от̏̚у̸̌̏̌ ̌̚  около  

ϰ­ϲ ̭ ед̶̛̛̥ 

 

5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɋɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ 

 ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ: 
- ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɟɮɟɤɬ ɨɬ Ʉɋ 
- ɪɟɰɢɞɢɜ ɫɥɟɞ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Ʉɋ 
- ɤɨɪɬɢɡɨɧɨɜɚ  ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɜɢɫɨɤɚ ɞɨɡɚ 
- ɬɟɠɤɢ ɧɟɠɟɥɚɧɢ ɪɟɚɤɰɢɢ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ Ʉɋ ɥɟɱɟɧɢɟ 
- ɤɨɧɬɪɚɢɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ Ʉɋ 
- ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɢ ɩɪɨɹɜɢ ɢɥɢ ɝɨɥɹɦ ɪɢɫɤ ɡɚ ɬɚɤɢɜɚ 

Ɋɟɲɟɧɢɟɬɨ ɡɚ ɫɩɥɟɧɟɤɨɦɢɹ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ ɦɹɫɬɨɬɨ ɧɚ 
ɫɟɤɜɟɫɬɪɚɰɢɹ  (ɥɢɟɧɚɥɧɚ  ɢɥɢ  ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ) 

  ɩɪɟɞ- ɢ ɩɨɫɬɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨ ɩɨɜɟɞɟɧɢɟ: 
- ɩɪɢ ɥɢɩɫɜɚ ɧɚ ɬɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ – ɩɪɚɜɢ ɫɟ ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ ɩɪɟɞɢ 

ɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹɬɚ 
- ɞɜɟ ɫɟɞɦɢɰɢ ɩɪɟɞɢ ɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹɬɚ – ɢɦɭɧɢɡɚɰɢɹ  ɫ  ɩɨɥɢɜɚɥɟɧɬɧɚ  

ɩɧɟɜɦɨɤɨɤɨɜɚ ɜɚɤɫɢɧɚ 
- ɞɜɚ ɞɧɢ ɩɪɟɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨ - ɭɞɜɨɹɜɚɧɟ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ Ʉɋ; ɚɤɨ ɤɴɦ ɦɨɦɟɧɬɚ 

ɩɚɰɢɟɧɬɴɬ ɧɟ ɩɨɥɭɱɚɜɚ Ʉɋ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ 40 mg Dexamethasonɟ* ɞɧɟɜɧɨ 
- ɩɪɢ ɞɨɛɪɚ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɚ ɯɟɦɨɫɬɚɡɚ ɨɩɟɪɚɰɢɹɬɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɧɚɩɪɚɜɢ ɢ ɩɪɢ 

ɦɧɨɝɨ ɧɢɫɤɢ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ; ɜ ɬɟɡɢ ɫɥɭɱɚɢ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ – 1.0 U/10 ɤg   

- ɢɧɬɪɚɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨ – ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɟɧ ɨɝɥɟɞ ɡɚ ɚɤɰɟɫɨɪɧɚ ɫɥɟɡɤɚ (ɩɪɢ 15­20% ɨɬ 
ɛɨɥɧɢɬɟ ɫɟ ɧɚɦɢɪɚ ɬɚɤɚɜɚ ɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ  ɩɪɢɱɢɧɚ ɡɚ ɛɴɞɟɳɢ ɪɟɰɢɞɢɜɢ) 

- ɩɪɢ  ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɩɨɫɬɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ  ɢɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ – ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚ 
ɚɧɬɢɬɪɨɦɛɨɬɢɱɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 

- ɩɪɢ ɩɪɟɯɨɞɧɚ ɩɨɫɬɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ – ɦɨɠɟ ɛɟɡ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɚ 
ɚɧɬɢɚɝɪɟɝɚɧɬɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ, ɧɨ ɫ ɩɨ­ɛɴɪɡɚ  ɪɟɞɭɤɰɢɹ  ɧɚ  ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ  Ʉɋ 
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Ⱥɝɨɧɢɫɬɢ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɩɨɟɬɢɧɨɜɢɹ ɪɟɰɟɩɬɨɪ (TPO-RAs) 

 ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ: ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɧɟɩɨɜɥɢɹɧɢ ɨɬ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ:  
Romiplostim* – ɩɨɞɤɨɠɧɨ ɜ ɟɫɤɚɥɢɪɚɳɚ ɞɨɡɢɪɨɜɤɚ 1-10 µg/kg ɬ.ɬ. ɜɟɞɧɴɠ ɫɟɞɦɢɱɧɨ 
Eltrombopag* – ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ ɜ ɧɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ 50 mg ɞɧɟɜɧɨ; ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ 
ɤɥɢɧɢɱɧɢɹ ɟɮɟɤɬ ɞɨɡɚɬɚ ɜɚɪɢɪɚ ɨɬ 25-75 mg; ɩɨɤɚɡɚɧ ɢ ɩɪɢ ɞɟɰɚ ɧɚɞ 
ɟɞɧɨɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ; ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɚ ɞɨɡɚ 25 mg ɞɧɟɜɧɨ ɡɚ ɞɟɰɚ ɨɬ 1-5 
ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɢ 50 mg ɞɧɟɜɧɨ ɡɚ ɞɟɰɚ ɨɬ 6-17 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 

 
Ⱦɪɭɝɢ 

 Azathioprine*– 1­2 mg/kg, max 150 mg 
 Cyclophosphamide* – 1­2 mg/ɞɧɟɜɧɨ ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ, 16 ɫɟɞɦɢɰɢ ɢɥɢ 0.3­1.0 g/m2 ɜ 1­3 

ɞɨɡɢ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 2­4 ɫɟɞɦɢɰɢ  

 Vincristine* –  ɤɭɪɫɨɜɚ ɞɨɡɚ 6 mg (1­2 mg/ɫɟɞɦɢɱɧɨ) 
 
ɉɥɚɡɦɚɮɟɪɟɡɚ  

 ɩɪɢ ɠɢɜɨɬɨɡɚɫɬɪɚɲɚɜɚɳɢ ɯɟɦɨɪɚɝɢɢ ɧɚ ɮɨɧɚ ɧɚ ɨɫɧɨɜɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ 
ɫɯɟɦɚ 

 
ɉɪɟɥɢɜɚɧɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ - ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ: 

 ̛̙̏ото̭̌̚т̛̬̹̺̌̌̏̌ к̬̻̏о̛̚л̛̛̏ – 1 U/5 kg  

 п̛̬ опе̬̌т̛̦̏̌ ̛̦те̬̏е̶̛̦́ –  1 U/10 kg  

 

5.3. ɂɌɉ ɩɪɢ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 
Ȼɪɟɦɟɧɧɢɬɟ ɠɟɧɢ ɫ Thr < 100x109/L ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɫɥɟɞɜɚɬ ɡɚ ɩɪɟɟɤɥɚɦɩɫɢɹ, 
ɤɨɚɝɭɥɨɩɚɬɢɹ ɢ ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ. ɉɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ ɫɟ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɬɟɫɬɨɜɟ ɡɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɩɪɢ ɛɪɟɦɟɧɧɢ: ɉɄɄ, ȾɄɄ, ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ, ɜɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɟɧ 
ɫɤɪɢɧɧɢɧɝ (HIV, HCV, HBV). 
ɉɪɢ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɨ-ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ ɫɚ ɩɨɤɚɡɚɧɢ ɢ ɫɥɟɞɧɢɬɟ 
ɬɟɫɬɨɜɟ: ɚɧɬɢɮɨɮɫɨɥɢɩɢɞɧɢ  ɚɧɬɢɬɟɥɚ, ɚɧɬɢɧɭɤɥɟɚɪɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ, ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɧɢ 
ɬɟɫɬɨɜɟ ɧɚ ɰɢɬɨɜɢɞɧɚ ɠɥɟɡɚ, ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ H. ɪylori, ɤɨɚɝɭɥɨɝɪɚɦɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ 
ȾɂɄ-PT, ɚPTT, ɎȾɉ, ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ, ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ (ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ), Coombs, von 
Willebrand IIB. 
ɇȿ ɋȿ ɉɊȿɉɈɊɔɑȼȺɌ: ɚɧɬɢɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ, ɬɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ, ɫɟɪɭɦɧɨ 
ɧɢɜɨ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɩɨɟɬɢɧ. 
 

5.3.1. Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɫɬɪɚɬɟɝɢɹ ɩɪɢ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ  
Ʌɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɟɤɢɩɧɨ ɨɬ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝ, ɚɤɭɲɟɪ-ɝɢɧɟɤɨɥɨɝ ɢ ɧɟɨɧɚɬɨɥɨɝ. 

 ɛɪɟɦɟɧɧɢ ɛɟɡ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɢ ɩɪɨɹɜɢ ɢ Thr ≥ 30x109/L ɧɟ ɢɡɢɫɤɜɚɬ ɥɟɱɟɧɢɟ ɞɨ 
36-ɬɚ ɝɟɫɬɚɰɢɨɧɧɚ ɫɟɞɦɢɰɚ (ɢɥɢ ɩɨ-ɪɚɧɨ, ɚɤɨ ɪɚɠɞɚɧɟɬɨ ɧɟ ɟ ɡɚɫɬɪɚɲɟɧɨ) 

 
ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ:  

 ɩɪɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ < 30x109/L ɢɥɢ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɡɧɚɱɢɦɨ ɤɴɪɜɟɧɟ – ɨɪɚɥɧɢ Ʉɋ ɢɥɢ 
ɜɟɧɨɡɧɢ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ (IVIg) 

 ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɚ ɧɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ IVIg ɟ 1 g/kg 

 Prednisone ɢ prednisolone ɫɚ ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚɬ ɩɪɟɞ Dexamethasone; ɨɛɢɱɚɣɧɚɬɚ 
ɧɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ Ɋrednisone ɜɚɪɢɪɚ 0.25- 0.5 mg/kg ɞɧɟɜɧɨ; ɥɢɩɫɜɚɬ 
ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɚ ɡɚ ɩɨ-ɞɨɛɪɚ ɟɮɟɤɬɢɜɧɨɫɬ ɧɚ ɜɢɫɨɤɢɬɟ ɞɨɡɢ 

 ɜɚɠɧɚ ɟ ɩɪɟɰɟɧɤɚɬɚ ɡɚ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ ɫ ɰɟɥ ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ 
„ɛɟɡɨɩɚɫɟɧ“ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ 

 Ɉɱɚɤɜɚɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ: ɨɪɚɥɧɢ Ʉɋ – ɧɚɱɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɥɟɞ 2-14 ɞɧɢ, 
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ɩɢɤ – 4-28 ɞɧɢ; IVIg – ɧɚɱɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɥɟɞ 1-3 ɞɧɢ, ɩɢɤ – 2-7 ɞɧɢ 
 
ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ:  

 ɩɪɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɢ ɂɌɉ ɫɟ ɜɤɥɸɱɜɚ ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɟ ɧɚ Ʉɋ ɢ IVIg ɢɥɢ 
ɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ ɜɴɜ ɜɬɨɪɢ ɬɪɢɦɟɫɬɴɪ 

 
Ɍɪɟɬɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ: 

 Ⱥzathioprin* ɫɚ ɨɬɧɨɫɢɬɟɥɧɨ ɤɨɧɬɪɚɢɧɞɢɰɢɪɚɧɢ 

 ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɇȿ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ, ɧɨ ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɛɢɥɢ ɩɪɢɥɚɝɚɧɢ: 
Cyclosporine, Dapsone, Tɪɨɦɛɨɩɨɟɬɢɧ-ɪɟɰɟɩɬɨɪ ɚɝɨɧɢɫɬɢ, Rituximab 

 Ʉɨɧɬɪɚɢɧɞɢɰɰɢɪɚɧɢ: Mycophenolate mofetil, Cyclophosphamide, Vinca 
ɚɥɤɚɥɨɢɞɢ, Danazol 

 
5.3.2. ɉɨɜɟɞɟɧɢɟ ɩɪɢ ɪɚɠɞɚɧɟ 

 ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɟɧ ɛɪɨɣ Thr ≥ 50x109/L ɩɪɢ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɐɟɡɚɪɨɜɨ ɫɟɱɟɧɢɟ 

 ɛɪɟɦɟɧɧɢ ɫ Thr < 80x109/L, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɚ ɩɨɥɭɱɚɜɚɥɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ 
ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬɬɚ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɡɚɩɨɱɧɚɬ ɫ ɩɟɪɨɪɚɥɟɧ Ɋrednisone (ɢɥɢ Ɋrednisolone) 
10-20 mg ɞɧɟɜɧɨ, 10 ɞɧɢ ɩɪɟɞɢ ɪɚɠɞɚɧɟɬɨ ɢ ɬɢɬɪɢɪɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ 

 ɧɚɱɢɧɚ ɧɚ ɪɨɞɨɪɚɡɪɟɲɟɧɢɟ ɡɚɜɢɫɢ ɨɬ ɚɤɭɲɟɪɫɤɢɬɟ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ 

 ɜɴɩɪɟɤɢ ɱɟ, ɦɢɧɢɦɚɥɧɢɹɬ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɟɧ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ ɡɚ ɫɩɢɧɚɥɧɚ 
ɚɧɟɫɬɟɡɢɹ ɟ ɧɟɡɢɜɟɫɬɟɧ ɢ ɥɨɤɚɥɧɚɬɚ ɚɧɟɫɬɟɡɢɨɥɨɝɢɱɧɚ ɩɪɚɤɬɢɤɚ ɟ ɪɚɡɥɢɱɧɚ, 
ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚ ɦɧɟɧɢɟɬɨ ɡɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ  ≥ 80x109/L 

 ɢɧɮɭɡɢɹɬɚ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ɩɪɢɧɰɢɩɧɨ ɟ ɧɟɟɮɟɤɬɢɜɧɚ ɩɪɢ ɂɌɉ, ɧɨ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɣ ɡɚɟɞɧɨ ɫ IVIg ɫɟ ɢɦɚ ɩɪɟɞɜɢɞ ɩɪɢ ɧɟɚɞɟɤɜɚɬɟɧ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ 
ɛɪɨɣ ɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɨɬ ɫɩɟɲɧɨ ɪɨɞɨɪɚɡɪɟɲɟɧɢɟ 

 ɩɟɪɤɭɬɚɧɧɢɬɟ ɭɦɛɢɥɢɤɚɥɧɢ ɤɪɴɜɧɢ ɬɟɫɬɨɜɟ ɢɥɢ ɮɟɬɚɥɧɢ ɤɪɴɜɧɢ ɬɟɫɬɨɜɟ ɨɬ 
ɫɤɚɥɩɚ ɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ, ɡɚɳɨɬɨ ɧɟ ɫɚ ɩɪɟɞɢɤɬɢɜɧɢ ɡɚ ɧɟɨɧɚɬɚɥɧɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɢ ɫɚ ɨɩɚɫɧɢ 

 ɧɚɣ-ɧɢɫɴɤ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ ɩɪɢ ɧɨɜɨɪɨɞɟɧɨɬɨ ɩɪɟɡ 2-5 ɞɟɧ 
ɫɥɟɞ ɪɚɠɞɚɧɟ, ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɛɪɨɹɬ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ ɫɟ ɩɨɜɢɲɚɜɚ ɫɩɨɧɬɚɧɧɨ ɞɨ 
7-ɹ ɞɟɧ 

 ɬɪɨɦɛɨɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫɥɟɞ ɪɚɠɞɚɧɟɬɨ ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ ɚɤɨ ɠɟɧɚɬɚ ɫ ɂɌɉ ɢɦɚ 
ɩɨɜɢɲɟɧ ɪɢɫɤ ɨɬ ɜɟɧɨɡɟɧ ɬɪɨɦɛɨɟɦɛɨɥɢɡɴɦ 
 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6. 1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 ɬɚɪɝɟɬɟɧ ɛɪɨɣ: ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ  > 50x109/L ɢɥɢ Thr > 30x109/L ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚ ɞɢɚɬɟɡɚ 
 

6. 2. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɉɄɄ - ɱɟɫɬɨɬɚɬɚ ɧɚ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚɜɢɫɢ ɨɬ ɚɤɬɭɚɥɧɢɬɟ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ 
ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ 
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˃̬о̥̍от̛ч̦̌ т̬о̥̍о̶̛топе̛̦ч̦̌ пу̬пу̬̌ 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 
Tɪɨɦɛɨɬɢɱɧɚɬɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɱɧɚ ɩɭɪɩɭɪɚ (TɌɉ) ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚ ɪɹɞɤɨ ɧɚɪɭɲɟɧɢɟ ɧɚ 
ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɚɬɚ ɫɢɫɬɟɦɚ ɩɪɟɞɢɡɜɢɤɚɧɨ  ɨɬ  ɨɛɪɚɡɭɜɚɧɟ ɧɚ ɦɢɤɪɨɬɪɨɦɛɢ  ɜ ɦɚɥɤɢɬɟ 
ɤɪɴɜɨɧɨɫɧɢ  ɫɴɞɨɜɟ, ɩɪɟɞɢɦɧɨ ɜ ɛɴɛɪɟɰɢɬɟ, ɫɴɪɰɟɬɨ ɢ ɐɇɋ,  ɤɨɢɬɨ  ɧɚɪɭɲɚɜɚɬ 
ɦɢɤɪɨɰɢɪɤɭɥɚɰɢɹɬɚ. Ⱦɴɥɠɢ  ɫɟ ɧɚ ɜɪɨɞɟɧ ɢɥɢ  ɩɪɢɞɨɛɢɬ  ɞɟɮɢɰɢɬ  ɧɚ 
ɦɟɬɚɥɩɪɨɬɟɚɡɚɬɚ ADAMTS13, ɨɬɝɨɜɨɪɟɧ ɡɚ ɪɚɡɤɴɫɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɜɢɫɨɤɨɦɨɥɟɤɭɥɧɢɬɟ 
ɦɭɥɬɢɦɟɪɢ ɧɚ VWF ɢ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɨ  ɚɤɬɢɜɢɪɚɧɟ ɧɚ ɤɨɦɩɥɟɦɟɧɬɚɪɧɚɬɚ ɫɢɫɬɟɦɚ. 
ɏɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚ ɫɟ ɫ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ, ɦɢɤɪɨɚɧɝɢɨɩɚɬɢɱɧɚ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ, 
ɮɥɭɤɬɭɢɪɚɳɢ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɧɚɪɭɲɟɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ ɢ ɮɟɛɪɢɥɢɬɟɬ. 
ȼɚɪɢɚɧɬ  ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ ɟ ɯɟɦɨɥɢɬɢɤɨ – ɭɪɟɦɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ,  ɤɨɣɬɨ  ɫɟ ɫɪɟɳɚ ɩɪɟɞɢɦɧɨ  
ɩɪɢ  ɞɟɰɚ ɢ  ɩɪɨɬɢɱɧɚ ɫ  ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ, ɨɫɬɪɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ ɢ  
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ. ɑɟɫɬɨɬɚɬɚ ɧɚ ɌɌɉ ɟ 4-6/1000000 ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢ ɫɥɭɱɚɢ 
ɝɨɞɢɲɧɨ. ɉɨ-ɱɟɫɬɨ ɫɟ ɡɚɫɹɝɚ ɦɥɚɞɚ ɜɴɡɪɚɫɬ, ɠɟɧɫɤɢɹɬ ɩɨɥ ɢ  ɱɟɪɧɚɬɚ ɪɚɫɚ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 

(1) ȼɪɨɞɟɧɚ – ɭɧɚɫɥɟɞɹɜɚ ɫɟ ɚɜɬɨɡɨɦɧɨ-ɪɟɰɟɫɢɜɧɨ ɫ ɱɟɫɬoɬɚ 5%  ɨɬ  ɫɥɭɱɚɢɬɟ   
(2) ɉɪɢɞɨɛɢɬɚ  

 ɉɴɪɜɢɱɧɚ: ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ, ɧɚɫɨɱɟɧɢ ɫɪɟɳɭ ADAMTS13 

 ȼɬɨɪɢɱɧɚ:  
- ɏɂȼ-ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ: ɦɨɠɟ ɞɚ ɟ ɢɧɢɰɢɚɥɧɚ ɩɪɟɡɟɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɏɂȼ  
- ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ: 5-25%; ɬɪɭɞɧɨ ɨɬɞɢɮɟɪɟɧɰɢɪɚɧɟ ɨɬ ɩɨ-

ɱɟɫɬɢɬɟ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɦɢɤɪɨɚɧɝɢɨɩɚɬɢɢ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ ɫ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬɬɚ 
(ɩɪɟɟɤɥɚɦɩɫɢɹ, HELLP, ȾɂɄ)  

- ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɨ-ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ: ɩɨɞ 15% (ɯɢɧɢɧ, ɬɢɤɥɨɩɢɞɢɧ, ɟɫɬɪɨɝɟɧ-
ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ, ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɰɢ, ɤɥɨɩɢɞɨɝɪɟɥ, 
ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɨɪɢ)  

- ɋɅE-ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ  
- ɩɚɧɤɪɟɚɬɢɬ-ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ: ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ ɧɚ ADAMTS13 ɟ ɭɦɟɪɟɧɨ 

ɩɨɧɢɠɟɧɚ ɢ ɧɟ ɤɨɪɟɥɢɪɚ ɫ ɬɟɠɟɫɬɬɚ ɧɚ ɌɌɉ ɢɥɢ ɩɚɧɤɪɟɚɬɢɬɚ 
- ɤɚɪɰɢɧɨɦɢ 
- ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 

ɉɨ ɧɚɱɢɧ ɧɚ ɩɪɨɬɢɱɚɧɟ 

 Ɉɫɬɪɚ 

 ɏɪɨɧɢɱɧɚ  
 ɏɪɨɧɢɱɧɨ-ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɳɚ 

 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

 ɉɄɄ, ȾɄɄ, ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢ   
 ɬɟɫɬ Coombs (direct antiglobulin test, DAT) 

 ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɟɧ ɩɚɧɟɥ ɡɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ 

 ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɧɚ ɫɟɪɭɦ ɢ  ɭɪɢɧɚ  
 ɤɨɚɝɭɥɨɝɪɚɦɚ 

 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ  ɧɚ ADAMTS13 – ɧɟ  ɫɟ ɱɚɤɚ ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ 
ɩɨɞɨɡɪɟɧɢɟ ɡɚ ɌɌɊ!!! 
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 ɜɢɪɭɫɨɥɨɝɢɹ ɡɚ ɯɟɩɚɬɢɬ ɢ ɋɉɂɇ  
 ɬɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 

 ȿɄȽ, ȿɯɨɄȽ – ɡɚ ɞɨɤɭɦɟɧɬɢɪɚɧɟ/ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɧɚ ɫɴɪɞɟɱɧɚ ɭɜɪɟɞɚ 

 CɌ, MRI 

 ɯɨɪɦɨɧɚɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɧɚ ɳɢɬɨɜɢɞɧɚ ɠɥɟɡɚ  
 ɫɤɪɢɧɢɧɝ ɡɚ ɫɢɫɬɟɦɟɧ ɚɜɬɨɢɦɭɧɟɧ ɩɪɨɰɟɫ 

 ɮɟɤɚɥɧɚ ɩɪɨɛɚ ɡɚ ɩɚɬɨɝɟɧɧɚ Escherihia coli ɩɪɢ ɞɢɚɪɢɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ 

 ɬɭɦɨɪɧɢ ɦɚɪɤɟɪɢ  
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Kɥɢɧɢɱɧɚ ɩɟɧɬɚɞɚ:  

1. ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ,  
2. ɦɢɤɪɨɚɧɝɢɨɩɚɬɢɱɧɚ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ,  
3. ɮɥɭɤɬɭɢɪɚɳɢ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ,  
4. ɧɚɪɭɲɟɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ  
5. ɮɟɛɪɢɥɢɬɟɬ 

Ɂɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ɟ ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨ ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɢ Coombs-ɧɟɝɚɬɢɜɧɚ 
ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ. 
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

 ɏɟɦɨɥɢɬɢɱɧɨ-ɭɪɟɦɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ (HUS) 
 Ⱦɢɫɟɦɢɧɢɪɚɧa ɢɧɬɪɚɜɚɡɚɥɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɹ 

 ɂɦɭɧɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɱɧɚ ɩɭɪɩɭɪɚ (ITP) 
 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɌɌɉ  ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɥɟɤɭɜɚ ɜ ɭɫɥɨɜɢɹɬɚ ɧɚ ɫɩɟɲɧɨɫɬ!!! (1Ⱥ) 

 ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ (ɩɥɚɡɦɟɧ ɨɛɦɟɧ) ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɡɚɩɨɱɧɟ  ɤɨɥɤɨɬɨ ɟ ɜɴɡɦɨɠɧɨ ɩɨ-ɫɤɨɪɨ, 
ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨ ɜ  ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 4-8 ɱ., ɚɤɨ ɩɚɰɢɟɧɬɴɬ ɫɟ ɩɪɟɞɫɬɚɜɹ ɫ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɢ ɦɢɤɪɨɚɧɝɢɨɩɚɬɢɱɧɚ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ (ɆȺɏȺ) ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ 
ɧɚ ɞɪɭɝɢ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɢɱɢɧɢ (1Ⱥ) 

 ɩɪɢ ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɩɥɚɡɦɟɧ ɨɛɦɟɧ ɞɚ ɫɟ ɡɚɩɨɱɧɟ ɜɥɢɜɚɧɟ ɧɚ ɉɁɉ ɞɨ 
ɬɪɚɧɫɩɨɪɬɢɪɚɧɟ ɜ ɥɟɱɟɛɧɨ ɡɚɜɟɞɟɧɢɟ ɫ ɭɫɥɨɜɢɹ ɡɚ ɩɥɚɡɦɟɧ ɨɛɦɟɧ 

5.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ 

 ɉɥɚɡɦɟɧ ɨɛɦɟɧ (ɡɥɚɬɟɧ ɫɬɚɧɞɚɪɬ):   

- ɡɚɩɨɱɜɚ ɫɟ ɜɴɡɦɨɠɧɨ ɧɚɣ-ɪɚɧɨ - (ɞɨɪɢ ɫɚɦɨ ɩɨɞɨɡɪɟɧɢɟ ɩɪɢ 
ɦɢɤɪɨɚɧɝɢɨɩɚɬɢɱɧɚ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ ɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ) 

- ɉɥɚɡɦɟɧ ɨɛɦɟɧ - ɞɚ ɫɟ ɨɫɴɳɟɫɬɜɢ ɜ ɭɫɥɨɜɢɹɬɚ ɧɚ ɫɩɟɲɧɨɫɬ 
(ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 1Ⱥ) 

- ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɪɟɠɢɦ – ɟɠɟɞɧɟɜɧɢ ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ ɞɨ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɨɜɥɚɞɹɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɴɫɬɨɹɧɢɟɬɨ, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ >150ɯ109/L ɢ ɧɨɪɦɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɅȾɏ  

- ɩɪɢ ɧɭɠɞɚ ɦɨɠɟ ɞɜɭɤɪɚɬɧɨ ɞɧɟɜɧɨ 

 ɂɧɮɭɡɢɹ ɧɚ ɉɁɉ ɞɨ 25 ɦɥ/ɤɝ - ɩɪɢ ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɨɬ ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧ 
ɨɛɦɟɧ 

 ɏɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ 

 Ƚɥɸɤɨɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ: Prednisolone, Methylprednisolone ɜ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚ ɞɨɡɚ ɢɥɢ  
„ ɩɭɥɫ-ɬɟɪɚɩɢɹ“ 

 Vincristine* 1.4 mg/m2 ɞɨ ɦɚɤɫɢɦɭɦ 2 mg ɞɧɟɜɧɨ ɤɚɬɨ ɛɨɥɭɫɧɚ ɢɧɠɟɤɰɢɹ ɜ ɪɢɬɴɦ 
1, 4, 7, 10-ɢ ɞɟɧ 
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 Cyclophosphamide* 1.5 mg/kg ɪ.ɨ. 
 Natural Human Immunoglobulin  
 ɋɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ 

 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6. 1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ: ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ  
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ (>150g/L) ɢ ɫɧɢɠɟɧɢɟ ɜ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢɬɟɧɚ ɅȾɏ (<1.5 ULN) ɫɥɟɞ 
ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧɢɟ ɨɛɦɟɧ 

 ɤɥɢɧɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ: ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɥɟɞ ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧɢɹ 
ɨɛɦɟɧ, ɩɨɞɞɴɪɠɚɧ > 30 ɞɧɢ  

 ɟɤɡɟɰɟɪɛɚɰɢɹ: ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ (<150 G/l), ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ 
ɅȾɏ ɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɨɬ ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 30 ɞɧɢ ɫɥɟɞ 
ɩɨɫɥɟɞɧɢɹ ɩɥɚɡɦɟɧ ɨɛɦɟɧ (ɩɪɢ ɨɬɱɟɬɟɧ ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ) 

 ɪɟɥɚɩɫ: ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ (<150 G/l), ɫɴɫ ɢɥɢ ɛɟɡ ɤɥɢɧɢɱɧɢ 
ɫɢɦɩɬɨɦɢ, >30 ɞɟɧ ɫɥɟɞ ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧɢɹ ɨɛɦɟɧ (ɡɚ ɨɫɬɴɪ ɌɌɉ 
ɟɩɢɡɨɞ) ɢ ɧɭɠɞɚ ɨɬ ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ; ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɟ ɧɚɥɢɰɟ ɢ 
ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɅȾɏ 

 ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ ɌɌɉ: ɩɟɪɫɢɫɬɢɪɚɳɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɢ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɅȾɏ, 
ɜɴɩɪɟɤɢ ɨɫɴɳɟɫɬɜɟɧɢ ɩɨɧɟ 5 ɩɥɚɡɦɟɧɢ ɨɛɦɟɧɚ ɢ ɫɬɟɪɨɢɞɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ; “ Ɉɫɬɪɚ” – 
ɚɤɨ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢɹɬ ɛɪɨɣ ɫɟ ɡɚɞɴɪɠɚ <30 G/l. 
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ˈе̥о̴̛л̛я ʤ ̛ ʦ 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ ʤˈˏˑ˗ˋˎˋˢ ʏ ȋʤʏȌ ˋ ˘ˈˏˑ˗ˋˎˋˢ ʑ (B) ˅˝ˊːˋˍ˅˃˕ ˅ ˓ˈˊ˖ˎ˕˃˕ ː˃ ˅˓ˑˇˈː ˇˈ˗ˋ˙ˋ˕ ˔˝ˑ˕˅ˈ˕ːˑ ː˃ ˍˑ˃ˆ˖ˎ˃˙ˋˑːˈː ˗˃ˍ˕ˑ˓ VIII ȋFVIIIȌ ˋˎˋ ˗˃ˍ˕ˑ˓ IX ȋFIXȌ. И ˇ˅ˈ˕ˈ ˗ˑ˓ˏˋ  ˔˃ ˓ˈ˙ˈ˔ˋ˅ːˋ ː˃˓˖˛ˈːˋˢ, ˔˅˝˓ˊ˃ːˋ ˔ X-˘˓ˑˏˑˊˑˏ˃, ˍˑˋ˕ˑ ˊ˃˔ˢˆ˃˕ ˔˃ˏˑ ˏ˝ˉˈ, ˇˑˍ˃˕ˑ ˏ˃ˌˍˋ˕ˈ ˋ ˇ˝˜ˈ˓ˋ˕ˈ ˔˃ ːˑ˔ˋ˕ˈˎˍˋ ː˃ ˘ˈˏˑ˗ˋˎː˃ ː˃˔ˎˈˇ˔˕˅ˈːˑ˔˕.  ʠ˓ˈ˜˃˕ ˔ˈ ˔ ˓˃ˊˎˋ˚ː˃ ˚ˈ˔˕ˑ˕˃, ˔˝ˑ˕˅ˈ˕ːˑ ͳ ː˃ ͷͲͲͲ ˓˃ˉˇ˃ːˋˢ ˊ˃ ʤʏ ˋ ͳ ː˃ ͵ͲͲͲͲ ˊ˃ ʤʑ. ʞ˓ˋ˄ˎˋˊˋ˕ˈˎːˑ ͵Ͳ% ˑ˕ ˔ˎ˖˚˃ˋ˕ˈ ˅˝ˊːˋˍ˅˃˕ ˔˒ˑː˕˃ːːˑ, ˄ˈˊ ˒˓ˈˇ˘ˑˉˇ˃˜˃ ˗˃ˏˋˎː˃ ˃ː˃ˏːˈˊ˃ ˊ˃ ˘ˈˏˑ˗ˋˎˋˢ. 

 

2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 

 ɬɟɠɤɚ ɮɨɪɦɚ – ɧɢɜɨ ɧɚ FVIII/FIX ɩɨɞ 1% (< 1 IU/dl) 

 ɫɪɟɞɧɨ ɬɟɠɤɚ ɮɨɪɦɚ – ɧɢɜɨ ɧɚ FVIII/FIX ɦɟɠɞɭ 1 ɢ 5% (1 – 5 IU/dl)  
 ɥɟɤɚ ɮɨɪɦɚ – ɧɢɜɨ ɧɚ FVIII/FIX ɦɟɠɞɭ 5 ɢ 40% (5 – 40 IU/dl) 

 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

 Aɧɚɦɧɟɡɚ 

 Oɛɟɤɬɢɜɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ, ɜɤɥ. ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ, ɫɪɟɞɟɧ ɨɛɟɦ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ (MPV) ɢ 
ɫɤɥɨɧɧɨɫɬ ɡɚ ɝɪɭɩɢɪɚɧɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 

 ɋɤɪɢɧɢɪɚɳ ɯɟɦɨɫɬɚɡɢɨɥɨɝɢɱɟɧ ɩɚɧɟɥ: ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜɨ ɜɪɟɦɟ (PT), ɚɤɬɢɜɢɪɚɧɨ 
ɩɚɪɰɢɚɥɧɨ ɬɪɨɦɛɨɩɥɚɫɬɢɧɨɜɨ ɜɪɟɦɟ (ɚPTT), ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ  

 Ʉɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ FVIII ɢ FIX 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɮɭɧɤɰɢɢ (ɜ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɫɢɬɭɚɰɢɢ ɢ ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ)  
 ɝɟɧɟɬɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ) 
 ɤɪɴɜɧɚ ɝɪɭɩɚ: ȺȼɈ, Rh, Kell, ɚɧɬɢ-ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ 

 ɫɟɪɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɬɪɚɧɫɦɢɫɢɜɧɨ ɩɪɟɞɚɜɚɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ: ɚɧɬɢɬɟɥɚ 
ɫɪɟɳɭ HCV,  HIV ɢ HbsAg 

 ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: ȺɋȺɌ, ȺɅȺɌ, ȺɎ, ȽȽɌ, ɅȾɏ, ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ, ɨɛɳ ɛɟɥɬɴɤ, 
ɚɛɭɦɢɧ 

 ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ ɫɪɟɳɭ ɞɟɮɢɰɢɬɧɢɹ ɮɚɤɬɨɪ (ɩɪɢ ɫɴɦɧɟɧɢɟ ɡɚ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ) 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
 ɚɛɧɨɪɦɧɨ ɤɴɪɜɟɧɟ ɩɪɢ ɦɴɠɟ  
 ɭɞɴɥɠɟɧɨ ɚɊɌɌ 

 ɧɢɫɤɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ ɧɚ FVIII ɢɥɢ FIX 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Ⱦɟɮɢɰɢɬɢ ɧɚ ɜɢɬɚɦɢɧ Ʉ ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɮɚɤɬɨɪɢ. Ⱦɪɭɝɢ ɜɪɨɞɟɧɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ ɧɚ 
ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɧɟɬɨ, ɜ ɬ.ɱ. ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ ȼɢɥɛɥɟɧɞ (ɚɜɬɨɡɨɦɧɨ ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɨ ɩɪɟɞɚɜɚɧɟ); 
ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ (ɧɚɩɪ. Glanzmann's thrombasthenia); ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɞɪɭɝɢ 
ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ (ɜ ɬ.ɱ. ɮɚɤɬɨɪ II, V, VII, X ɢɥɢ XI ɢɥɢ ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ) 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
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5.1. Ɉɫɧɨɜɧɢ ɩɨɧɹɬɢɹ ɢ ɩɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɜ ɨɫɧɨɜɚɬɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɨɬɨ ɩɨɜɟɞɟɧɢɟ ɟ ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɨɬɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ FVIII 
ɢɥɢ FIX ɡɚ ɞɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɫɬɚɬɢɱɧɨ ɚɞɟɤɜɚɬɧɢ ɩɥɚɡɦɟɧɢ ɧɢɜɚ 

 ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɢ:  
 ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ – ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ 

 “ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɧɭɠɞɚ” – ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ 

 ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢɬɟ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ FVIII ɢ FIX ɛɢɜɚɬ ɩɥɚɡɦɟɧɢ ɢ ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɧɢ 
(rFVIII ɢ rFIX) 

 ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɬɟɯɧɨɥɨɝɢɹɬɚ ɧɚ ɩɪɨɢɡɜɨɞɫɬɜɨ, ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɧɢɬɟ ɮɚɤɬɨɪɢ ɫɟ 
ɨɬɧɚɫɹɬ ɤɴɦ ɩɴɪɜɚ, ɜɬɨɪɚ, ɬɪɟɬɚ ɢ ɱɟɬɜɴɪɬɚ ɝɟɧɟɪɚɰɢɹ (ɫ ɭɞɴɥɠɟɧ ɩɨɥɭɠɢɜɨɬ) 

 ɩɪɢ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ ɫɟ ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚɬ ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ, ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ ɩɪɟɱɢɫɬɟɧ FІɏ, ɜɦɟɫɬɨ  
ɫɴɞɴɪɠɚɳɢɬɟ ɰɟɥɢɹ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜ ɤɨɦɩɥɟɤɫ, ɩɨɪɚɞɢ ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɧɚɬɚ 
ɬɪɨɦɛɨɝɟɧɧɨɫɬ 

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ɥɟɤɚ ɢ ɫɪɟɞɧɨ-ɬɟɠɤɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ 
ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɢ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢɬɟ ɩɪɨɞɭɤɬɢ Desmopressin* (DDAVP), ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ 
ɤɢɫɟɥɢɧɚ* ɢ ɟɩɫɢɥɨɧ ɚɦɢɧɨ-ɤɚɩɪɨɧɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ* (ȿȺɄɄ)  

 ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɟɧ ɩɨɞɯɨɞ ɡɚ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɫɬɚɬɢɱɧɚɬɚ ɟɮɢɤɚɫɧɨɫɬ ɱɪɟɡ 
ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɦɨɥɟɤɭɥɢ, ɧɚɫɨɱɟɧɢ ɫɪɟɳɭ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢɬɟ ɧɚ 
ɮɢɛɪɢɧɨɥɢɡɚ 

 ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹɬɚ ɢ ɬɟɠɟɫɬɬɚ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɦɨɠɟ ɞɚ 
ɫɟ ɩɪɨɜɟɞɟ ɜ ɫɬɚɰɢɨɧɚɪɧɚ, ɚɦɛɭɥɚɬɨɪɧɚ ɢ ɞɨɦɚɲɧɚ ɨɛɫɬɚɧɨɜɤɚ, ɤɚɬɨ 
ɢɡɜɴɧɛɨɥɧɢɱɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫɟ ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚ ɩɨɞ ɩɪɹɤ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɫɩɟɰɢɚɥɢɫɬ-
ɯɟɦɚɬɨɥɨɝ ɢɥɢ ɥɟɤɚɪ ɨɬ ɋɩɟɰɢɚɥɢɡɢɪɚɧ ɰɟɧɬɴɪ ɩɨ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ/ɋɩɟɰɢɚɥɢɡɢɪɚɧɚ 
ɛɨɥɧɢɱɧɚ ɫɬɪɭɤɬɭɪɚ ɩɨ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɹ 

 ɜ ɫɥɭɱɚɣ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ ɫɟ ɢɧɠɟɤɬɢɪɚ ɩɨ ɫɩɟɲɧɨɫɬ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɟɧ ɮɚɤɬɨɪ ɧɚ 
ɦɹɫɬɨ ɢ ɫɥɟɞ ɤɨɧɫɭɥɬ ɫɴɫ ɫɩɟɰɢɚɥɢɫɬ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɜɢɞɚ, ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬɬɚ ɢ 
ɦɹɫɬɨɬɨ ɧɚ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɨɬɨ ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɨ ɢ ɞɪɭɝɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɜ ɛɨɥɧɢɱɟɧ ɫɬɚɰɢɨɧɚɪ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɫɢɱɤɢ ɧɟɨɜɥɚɞɹɧɢ ɜ ɞɨɦɚɲɧɢ 
ɭɫɥɨɜɢɹ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɢ ɧɚ ɬɟɡɢ ɫ ɠɢɜɨɬɨɡɚɫɬɪɚɲɚɜɚɳɚ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ ɢ 
ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ 

5.2. Ʉɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ 

 ɞɨɡɢɪɚɧɟɬɨ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢɬɟ ɮɚɤɬɨɪɢ ɟ ɜɴɡ ɨɫɧɨɜɚ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧɢɹ ɨɛɟɦ ɧɚ 
ɩɚɰɢɟɧɬɚ, ɢɧɬɪɚɜɚɫɤɭɥɚɪɧɨɬɨ ɢ ɟɤɫɬɪɚɜɚɫɤɭɥɚɪɧɨ ɪɚɡɩɪɟɞɟɥɟɧɢɟ ɧɚ 
ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɳɢɹ ɩɪɨɬɟɢɧ, ɰɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢɹ ɦɭ ɩɥɚɡɦɟɧ ɩɨɥɭɠɢɜɨɬ ɢ ɩɥɚɡɦɟɧɨɬɨ 
ɧɢɜɨ, ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɡɚ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɚɞɟɤɜɚɬɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢɥɢ ɯɟɦɨɫɬɚɡɚ 

 ɩɪɢ ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ, ɩɪɟɥɢɜɚɧɟɬɨ ɧɚ 1 IU/kg FVIII ɳɟ ɩɨɜɢɲɢ 
ɩɥɚɡɦɟɧɚɬɚ ɦɭ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ ɫ ɩɪɢɛɥɢɡɢɬɟɥɧɨ 2 IU/dl (2%), ɚ ɩɪɟɥɢɜɚɧɟɬɨ ɧɚ 1 IU/kg 
FIX ɳɟ ɩɨɜɢɲɢ ɩɥɚɡɦɟɧɢɬɟ ɦɭ ɧɢɜɚ ɫ 1 IU/dl (1%) 

 ɰɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢɹɬ ɩɨɥɭɠɢɜɨɬ ɧɚ FVIII ɟ ɩɪɢɛɥɢɡɢɬɟɥɧɨ 8-12 ɱɚɫɚ, ɚ ɧɚ FIX – ɨɤɨɥɨ 
18-24 ɱɚɫɚ; ɩɥɚɡɦɟɧɢɹɬ ɩɨɥɭɠɢɜɨɬ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɢɬɟ ɫ ɭɞɴɥɠɟɧɨ ɞɟɣɫɬɜɢɟ ɟ ɨɤɨɥɨ 
1.5 ɩɴɬɢ ɩɨ-ɞɴɥɴɝ ɡɚ FVIII ɢ ɨɬ 3 ɞɨ 6 ɩɴɬɢ  ɡɚ FIX.  

 ɞɨɡɢɪɚɧɟ ɧɚ FVIII: ɭɦɧɨɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɤɢɥɨɝɪɚɦɢɬɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɩɨ ɠɟɥɚɧɨɬɨ ɡɚ 
ɞɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɢɜɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɜ IU/dL (Ɍɚɛɥ.1. ɉɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɢ ɩɢɤɨɜɢ ɧɢɜɚ ɧɚ 
ɩɥɚɡɦɟɧɢɹ ɮɚɤɬɨɪ ɢ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ) ɭɦɧɨɠɟɧɨ ɩɨ 0.5; 
ɧɚɩɪɢɦɟɪ: 50 ɤɝ ɯ 40 (ɠɟɥɚɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ IU/dl) ɯ 0.5 = 1000 IU FVIII 

 ɞɨɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧ FIX: ɭɦɧɨɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɤɢɥɨɝɪɚɦɢɬɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɩɨ ɠɟɥɚɧɨɬɨ 
ɧɢɜɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɜ IU/dL (Ɍɚɛɥ.1. ɉɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɢ ɩɢɤɨɜɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧɢɹ 
ɮɚɤɬɨɪ ɢ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ); ɧɚɩɪɢɦɟɪ: 50 ɤɝ ɯ 40 (ɠɟɥɚɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ 
IU/dl) = 2000 IU FVIII 

 ɞɨɡɢɪɚɧɟ ɧɚ rFIX: rFIX ɢɦɚ ɩɨ-ɛɚɜɧɨ ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɨɬɤɨɥɤɨɬɨ ɩɥɚɡɦɟɧɢɬɟ 
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ɩɪɨɞɭɤɬɢ, ɬɚɤɚ ɱɟ ɜɫɹɤɚ ɜɥɹɬɚ ɟɞɢɧɢɰɚ FIX ɡɚ ɤɝ ɬ.ɦ. ɳɟ ɩɨɜɢɲɢ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ ɧɚ 
FIX ɫ ɩɪɢɛɥɢɡɢɬɟɥɧɨ 0.8 IU/dl ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɢ 0.7 IU/dl ɩɪɢ ɞɟɰɚ ɩɨɞ 15 ɝɨɞɢɲɧɚ 
ɜɴɡɪɚɫɬ; ɧɚɩɪɢɦɟɪ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɫ ɬɟɝɥɨ 50 ɤɝ ɢ ɠɟɥɚɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ FIX 40 IU/dl 
ɞɨɡɚɬɚ ɳɟ ɛɴɞɟ 2500 IU (2000 ÷ 0.8 ɢɥɢ 2000 ɯ 1.25); ɧɚɩɪɢɦɟɪ ɩɪɢ ɞɟɰɚ ɩɨɞ 15 
ɝɨɞɢɧɢ ɫ ɬɟɝɥɨ 50 ɤɝ ɢ ɠɟɥɚɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ FIX 40 IU/dl ɞɨɡɚɬɚ ɳɟ ɛɴɞɟ 2860 IU (2000 
÷ 0.7 ɢɥɢ 2000 ɯ 1.43) 

 ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢɬɟ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ FVIII ɢ FIX ɫɟ ɜɥɢɜɚɬ ɛɚɜɧɨ ɜɟɧɨɡɧɨ ɫɴɫ ɫɤɨɪɨɫɬ 
ɧɟ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 3 ml/min ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɢ 100 IU/min ɩɪɢ ɦɚɥɤɢ ɞɟɰɚ, ɢɥɢ ɤɚɤɬɨ ɟ 
ɩɨɫɨɱɟɧɨ ɜ ɤɪɚɬɤɚɬɚ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɫɬɢɤɚ ɧɚ ɩɪɨɞɭɤɬɚ 

 ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ ɞɨɡɢ ɜ ɢɞɟɚɥɧɢɹ ɜɚɪɢɚɧɬ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚɬ ɧɚ ɩɨɥɭɪɚɡɩɚɞɚ 
ɧɚ FVIII ɢ FIX ɢ ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟɬɨ ɩɪɢ ɢɧɞɢɜɢɞɭɚɥɧɢɹ ɩɚɰɢɟɧɬ ɡɚ ɤɨɧɤɪɟɬɟɧ 
ɩɪɨɞɭɤɬ 

 ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢɬɟ ɮɚɤɬɨɪɢ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɢ ɱɪɟɡ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɧɮɭɡɢɢ 

 ɞɨɫɬɴɩɧɢ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ:  
INN                                     ȾɈɁȺ 

COAGULATION 
FACTOR VIII  
 

ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɚɬɚ ɞɨɡɚ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɱɪɟɡ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɥɟɞɧɚɬɚ ɮɨɪɦɭɥɚ: ɢɡɢɫɤɜɚɧɢɹɬ ɛɪɨɣ ɟɞɢɧɢɰɢ = ɬɟɥɟɫɧɚ 
ɦɚɫɚ (kg) ɯ ɠɟɥɚɧɨɬɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪ VІІІ (%) ɯ 0.5. 
Ɍɪɢ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɨ 20 - 40 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɳɢ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ. 

COAGULATION 
FACTOR IX 

ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɚɬɚ ɞɨɡɚ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɱɪɟɡ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɥɟɞɧɚɬɚ ɮɨɪɦɭɥɚ: ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɟɞɢɧɢɰɢ = ɬɟɥɟɫɧɚ ɦɚɫɚ 
(kg) ɯ ɠɟɥɚɧɨɬɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ (%) ɯ 1. 
Ⱦɜɚ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɨ 20-40 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɳɢ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ. 

VON 
WILLEBRAND 
FACTOR AND 
COAGULATION 
FACTOR VIII IN 
COMBINATION 

ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɚɬɚ ɞɨɡɚ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɱɪɟɡ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɥɟɞɧɚɬɚ ɮɨɪɦɭɥɚ: ɢɡɢɫɤɜɚɧɢɹɬ ɛɪɨɣ ɟɞɢɧɢɰɢ = ɬɟɥɟɫɧɚ 
ɦɚɫɚ (kg) ɯ ɠɟɥɚɧɨɬɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪ VІІІ (%) ɯ 0.5. 
Ɍɪɢ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɨ 20-40 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɳɢ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ. 
 

OCTOCOG ALFA 

ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɚɬɚ ɞɨɡɚ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɱɪɟɡ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɥɟɞɧɚɬɚ ɮɨɪɦɭɥɚ: ɂɡɢɫɤɜɚɧɢɹɬ ɛɪɨɣ ɟɞɢɧɢɰɢ = ɬɟɥɟɫɧɚ 
ɦɚɫɚ (kg) ɯ ɠɟɥɚɧɨɬɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪ VІІІ (%) ɯ 0.5. 
Ɍɪɢ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɨ 20-40 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɳɢ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ. 

NONACOG ALFA 

ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɚɬɚ ɞɨɡɚ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɱɪɟɡ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɥɟɞɧɚɬɚ ɮɨɪɦɭɥɚ: ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɟɞɢɧɢɰɢ = ɬɟɥɟɫɧɚ ɦɚɫɚ 
(kg) ɯ ɠɟɥɚɧɨɬɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ (%) ɯ 1. 
Ⱦɜɚ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɨ 20-60 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɳɢ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ. 

EFMOROCTOCOG 
ALFA 

ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɚɬɚ ɞɨɡɚ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɱɪɟɡ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɥɟɞɧɚɬɚ ɮɨɪɦɭɥɚ: ɂɡɢɫɤɜɚɧɢɹɬ ɛɪɨɣ ɟɞɢɧɢɰɢ = ɬɟɥɟɫɧɚ 
ɦɚɫɚ (kg) ɯ ɠɟɥɚɧɨɬɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪ VІІІ (%) ɯ 0.5. 
25-65 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɜ ɢɧɬɟɪɜɚɥ ɨɬ 3 ɞɨ 5 ɞɧɢ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɳɢ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ. 
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EFTRENONACOG 
ALFA* 

ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɚɬɚ ɞɨɡɚ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɱɪɟɡ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɥɟɞɧɚɬɚ ɮɨɪɦɭɥɚ: ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɟɞɢɧɢɰɢ = ɬɟɥɟɫɧɚ ɦɚɫɚ 
(kg) ɯ ɠɟɥɚɧɨɬɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ (%) ɯ 1. 
50 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɜɟɞɧɴɠ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɢɥɢ 100 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɧɚ ɜɫɟɤɢ 
10-14 ɞɧɢ ɢɥɢ ɩɨ-ɪɹɞɤɨ ɡɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ.  

 
 
5.3. Ⱦɪɭɝɢ ɮɚɪɦɚɤɨɥɨɝɢɱɧɢ ɨɩɰɢɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.3.1. Desmopressin* (DDAVP) 

 ɫɢɧɬɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɨɝ ɧɚ ɜɚɡɨɩɪɟɫɢɧ, ɤɨɣɬɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚ ɩɥɚɡɦɟɧɢɬɟ ɧɢɜɚ ɧɚ FVIII ɢ 
ɮɚɤɬɨɪɚ ɧɚ ɮɨɧ ȼɢɥɟɛɪɚɧɞ 

 ɦɨɠɟ ɞɚ ɟ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɢɡɛɨɪ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɥɟɤɚ ɢɥɢ ɭɦɟɪɟɧɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ 
ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ, ɤɨɝɚɬɨ FVIII ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɩɨɤɚɱɟɧ ɞɨ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢɬɟ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɧɢɜɚ 

 ɧɹɦɚ ɟɮɟɤɬ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ 

 ɨɫɨɛɟɧɨ ɟ ɩɨɥɟɡɟɧ ɩɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɢɥɢ ɩɪɟɜɟɧɰɢɹ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɩɪɢ ɧɨɫɢɬɟɥɢ ɧɚ 
ɝɟɧɚ ɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ  

 ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɛɟɡɨɩɚɫɧɨ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɪɚɠɞɚɧɟ ɢ ɜ ɫɥɟɞɪɨɞɨɜɢɹ ɩɟɪɢɨɞ 
ɩɪɢ ɢɧɚɱɟ ɧɨɪɦɚɥɧɨ ɩɪɨɬɟɤɥɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 

 ɩɨɫɬɚɜɹ ɫɟ ɩɨɞɤɨɠɧɨ, ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɧɨ ɢ ɩɨɞ ɮɨɪɦɚɬɚ ɧɚ ɫɩɪɟɣ 

 ɩɨɞɯɨɞɹɳɢɬɟ ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɜɤɥɸɱɜɚɬ: 4 ȝg/ml ɡɚ ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɧɨ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ; 15 ȝg/ml ɡɚ ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɧɨ ɢ ɩɨɞɤɨɠɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ; 150 ȝg ɡɚ 
ɢɡɦɟɪɟɧɚ ɞɨɡɚ ɤɚɬɨ ɫɩɪɟɣ ɡɚ ɧɨɫ 

 ɩɪɢ ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɚ ɞɨɡɚ ɨɬ 0.3 ȝg/kg ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɧɨ ɢɥɢ ɩɨɞɤɨɠɧɨ ɦɨɠɟ 
ɞɚ ɫɟ ɨɱɚɤɜɚ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ FVIII ɨɬ 3 ɞɨ 6 ɩɴɬɢ 

 ɡɚ ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɪɚɡɪɟɠɞɚɧɟ ɜ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 50-1000 ml 
ɮɢɡɢɨɥɨɝɢɱɟɧ ɪɚɡɬɜɨɪ ɢ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɱɪɟɡ ɛɚɜɧɨ ɜɥɢɜɚɧɟ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 20-30 
ɦɢɧɭɬɢ 

 ɩɢɤɨɜɚ ɪɟɚɤɰɢɹ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢɛɥɢɡɢɬɟɥɧɨ 60 ɦɢɧɭɬɢ ɫɥɟɞ ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɧɨ ɢɥɢ 
ɩɨɞɤɨɠɧɨ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ 

 ɩɨɜɬɨɪɧɨɬɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ Desmopressin ɩɪɟɡ ɤɪɚɬɤɢ ɢɧɬɟɪɜɚɥɢ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ 
ɧɚ ɧɹɤɨɥɤɨ ɞɧɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɞɨɜɟɞɟ ɞɨ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ 
(ɬɚɯɢɮɢɥɚɤɫɢɹ) 

 ɟɞɧɨɤɪɚɬɟɧ ɩɪɟɦɟɪɟɧ ɢɧɬɪɚɧɚɡɚɥɟɧ ɫɩɪɟɣ ɨɬ 1.5 mg/ml ɜɴɜ ɜɫɹɤɚ ɧɨɡɞɪɚ ɟ 
ɭɞɚɱɟɧ ɡɚ ɜɴɡɪɚɫɬɟɧ ɩɚɰɢɟɧɬ; ɡɚ ɥɢɰɟ ɫ ɬɟɝɥɨ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ 40 ɤɝ, ɟ ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɚ 
ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɚ ɞɨɡɚ ɜ ɟɞɧɚɬɚ ɧɨɡɞɪɚ  

 Desmopressin e ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧ ɩɪɢ ɞɟɰɚ ɩɨɞ 2 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 
 

5.3.2. Ɍɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ* 

 ɚɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɱɟɧ ɚɝɟɧɬ 

 ɩɨɞɯɨɞɹɳ ɡɚ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɤɨɠɧɨ ɢ ɥɢɝɚɜɢɱɧɨ ɤɴɪɜɟɧɟ (ɧɚɩɪ. ɤɴɪɜɟɧɟ ɜ ɭɫɬɚ, 
ɟɩɢɫɬɚɤɫɢɫ, ɦɟɧɨɪɚɝɢɹ) 

 ɨɫɨɛɟɧɨ ɜɚɠɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɩɪɢ ɢɡɜɴɪɲɜɚɧɟ ɧɚ ɞɟɧɬɚɥɧɚ ɯɢɪɭɪɝɢɹ ɢ ɡɚ 
ɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚɧɟ ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ, ɫɜɴɪɡɚɧɨ ɫ ɩɪɨɛɢɜɚɧɟ ɢ ɫɦɹɧɚ ɧɚ ɡɴɛɢ 

 ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɫɟ ɞɚɜɚ ɤɚɬɨ ɩɟɪɨɪɚɥɧɚ ɬɚɛɥɟɬɤɚ ɢɥɢ ɫɢɪɨɩ 3 ɢɥɢ 4 ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ 

 ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɫɢɪɨɩɢɪɚɧɚ ɮɨɪɦɚ, ɩɪɢ ɞɟɰɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɩɨɞ ɮɨɪɦɚɬɚ ɧɚ 
ɧɚɬɪɨɲɟɧɚ ɬɚɛɥɟɬɤɚ ɜɴɜ ɜɨɞɚ ɡɚ ɥɨɤɚɥɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɩɪɢ ɤɴɪɜɹɳɢ ɭɜɪɟɠɞɚɧɢɹ 
ɧɚ ɥɢɝɚɜɢɰɚɬɚ 

 ɩɪɢ ɜɟɧɨɡɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɢɧɮɭɡɢɹɬɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɟ ɛɚɜɧɚ  
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 ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚɬɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ ɟ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɚ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɯɟɦɚɬɭɪɢɹ  
 ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɩɪɟɞɩɢɫɜɚɧɚ ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɨ ɢɥɢ ɡɚɟɞɧɨ ɫɴɫ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɢ ɞɨɡɢ ɧɚ 

ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ 

 ɧɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɞɚɜɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ FIX, ɤɨɢɬɨ ɩɪɢɟɦɚɬ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ 
ɧɚ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜ ɤɨɦɩɥɟɤɫ, ɩɨɪɚɞɢ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɨɬ ɬɪɨɦɛɨɟɦɛɨɥɢɹ; ɚɤɨ 
ɫɟ ɩɪɟɰɟɧɢ, ɱɟ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɞɜɚɬɚ ɚɝɟɧɬɚ, ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɟ ɢɡɱɚɤɜɚɧɟ 
ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 12 ɱɚɫɚ ɦɟɠɞɭ ɩɨɫɥɟɞɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɢ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ 
ɤɢɫɟɥɢɧɚ 

 ɜɟɪɨɹɬɧɨɫɬɬɚ ɨɬ ɬɪɨɦɛɨɟɦɛɨɥɢɹ ɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ 
rFVIIa  
 

5.3.3. ȿɩɫɢɥɨɧ-ɚɦɢɧɨɤɚɩɪɨɧɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ* (ȿȺɄɄ) 
 ɩɨɞɨɛɧɨ ɞɟɣɫɬɜɢɟ ɧɚ ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ, ɧɨ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɩɨ-ɪɹɞɤɨ ɩɨɪɚɞɢ 

ɩɨ-ɤɴɫ ɩɟɪɢɨɞ ɧɚ ɩɨɥɭɪɚɡɩɚɞ, ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɩɨɬɟɧɬɧɨɫɬ ɢ ɩɨ-ɜɢɫɨɤɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 ɩɪɟɞɩɢɫɜɚ ɫɟ ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ ɢɥɢ ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɧɨ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 
4-6 ɱɚɫɚ ɞɨ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ ɞɨɡɚ ɨɬ 24 g/ɞɟɧ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ 
 

5.4. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ 

5.4.1. ɉɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɢ ɩɢɤɨɜɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧɢɹ ɮɚɤɬɨɪ ɢ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ ɧɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ  
 

 ɏɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɏɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ 

 
ȼɢɞ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ 

ɀɟɥɚɧɨ 
ɧɢɜɨ 

(IU/dL) 

ɉɪɨɞɴɥɠɢ-
ɬɟɥɧɨɫɬ (ɞɧɢ) 

ɀɟɥɚɧɨ 
ɧɢɜɨ 

(IU/dL) 

ɉɪɨɞɴɥɠɢ-
ɬɟɥɧɨɫɬ (ɞɧɢ) 

  ɋɬɚɜɚ  
40-60 

 

1-2, ɦɨɠɟ ɢ 
ɩɨ-ɞɴɥɝɨ ɩɪɢ 
ɧɟɚɞɟɤɜɚɬɧɚ 

ɪɟɚɤɰɢɹ 

40-60 

1-2, ɦɨɠɟ ɢ ɩɨ-
ɞɴɥɝɨ ɩɪɢ 

ɧɟɚɞɟɤɜɚɬɧɚ 
ɪɟɚɤɰɢɹ 

ɉɨɜɴɪɯɧɨɫɬɟɧ ɦɭɫɤɭɥ 
(ɛɟɡ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢ 
ɫɴɞɨɜɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ) (ɛɟɡ 
ɦ. ɢɥɢɨɩɫɨɚɫ) 

40-60 
 

2-3, ɦɨɠɟ ɢ 
ɩɨ-ɞɴɥɝɨ ɩɪɢ 
ɧɟɚɞɟɤɜɚɬɧɚ 

ɪɟɚɤɰɢɹ 
40-60 

2-3, ɦɨɠɟ ɢ ɩɨ-
ɞɴɥɝɨ ɩɪɢ 

ɧɟɚɞɟɤɜɚɬɧɚ 
ɪɟɚɤɰɢɹ 

 

ɂɥɢɨɩɫɨɚɫ ɢ ɞɴɥɛɨɤ ɦɭɫɤɭɥ ɫ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢ ɫɴɞɨɜɨ ɭɜɪɟɠɞɚɧɟ ɢɥɢ 
ɫɟɪɢɨɡɧɚ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɤɪɴɜ ɉɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨ 80-100 1-2 60-80 1-2 

ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɨ 30-60 

3-5, ɩɨɧɹɤɨɝɚ 
ɩɨ-ɜɟɱɟ ɤɚɬɨ 

ɜɬɨɪɢɱɧɚ 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 
ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ 

ɮɢɡɢɨɬɟɪɚɩɢɹ 

30-60 

3-5, ɩɨɧɹɤɨɝɚ 
ɩɨ-ɜɟɱɟ ɤɚɬɨ 

ɜɬɨɪɢɱɧɚ 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 
ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ 

ɮɢɡɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɐɇɋ / ɝɥɚɜɚ 

ɉɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨ 80-100 1-7 60-80 1-7 

ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɨ 50 8-21 30 8-21 

Ƚɴɪɥɨ ɢ ɲɢɹ 

ɉɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨ 80-100 1-7 60-80 1-7 

ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɨ 50 8-14 30 8-14 
ɋɬɨɦɚɲɧɨ-ɱɪɟɜɟɧ ɬɪɚɤɬ 
ɉɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨ 80-100 7-14 60-80 7-14 
ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɨ 50  30  
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Ȼɴɛɪɟɱɟɧ 50 3-5 40 3-5 

Ⱦɴɥɛɨɤɨ ɪɚɡɤɴɫɜɚɧɟ 50 5-7 40 5-7 
ɏɢɪɭɪɝɢɱɧɚ ɩɪɨɰɟɞɭɪɚ - ɝɨɥɹɦɚ 

ɉɪɟɞɢ ɨɩɟɪɚɰɢɹɬɚ 80-100  60-80  
ɉɨɫɬɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨ 60-80 1-3 40-60 1-3 

 40-60 4-6 30-50 4-6 
 30-50 7-14 20-40 7-14 
ɏɢɪɭɪɝɢɱɧɚ ɩɪɨɰɟɞɭɪɚ – ɦɚɥɤɚ  
ɉɪɟɞɢ ɨɩɟɪɚɰɢɹɬɚ 50-80  50-80  

ɉɨɫɬɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨ 30-80 

1-5, ɜ 
ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ 

ɜɢɞɚ ɧɚ 
ɩɪɨɰɟɞɭɪɚɬɚ 

30-80 1-5, ɜ 
ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ 

ɜɢɞɚ ɧɚ 
ɩɪɨɰɟɞɭɪɚɬɚ 

 
5.4.2. Ʉɪɴɜɨɢɡɥɢɜ ɜ ɫɬɚɜɢɬɟ (ɯɟɦɚɪɬɪɨɡɚ) 

 ɩɪɢɥɚɝɚ ɫɟ ɫɴɨɬɜɟɬɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɟɧ ɮɚɤɬɨɪ, ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɜɢɲɢ 
ɩɥɚɡɦɟɧɨɬɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɤɚɤɬɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ (Ɍɚɛɥ.1) 

 ɩɪɢ ɩɟɪɫɢɫɬɢɪɚɧɟ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ (ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɩɴɥɧɨ ɨɛɥɟɤɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɛɨɥɤɚɬɚ ɜ 
ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 8 ɱɚɫɚ) ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢ ɢɧɮɭɡɢɢ ɫ ɩɨɥɨɜɢɧɚɬɚ ɨɬ 
ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɩɪɟɡ 12 ɱɚɫɚ (ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ) ɢɥɢ 24 ɱɚɫɚ (ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ) 

 ɨɝɪɚɧɢɱɟɧ ɢ ɳɚɞɹɳ ɪɟɠɢɦ ɧɚ ɞɜɢɠɟɧɢɹ, ɡɚɫɟɝɧɚɬɚɬɚ ɫɬɚɜɚ ɞɚ ɟ ɩɨɜɞɢɝɧɚɬɚ 
ɧɚɜɢɫɨɤɨ, ɫɬɭɞɟɧɢ/ɥɟɞɟɧɢ ɤɨɦɩɪɟɫɢ ɨɤɨɥɨ ɫɬɚɜɚɬɚ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 10-15 
ɦɢɧɭɬɢ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 2-4 ɱɚɫɚ 

 ɨɛɟɡɛɨɥɹɜɚɳɢ ɩɪɢ ɫɢɥɧɚ ɛɨɥɤɚ  
 ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɢ ɨɛɟɡɞɜɢɠɜɚɧɟ ɧɚ ɫɬɚɜɚɬɚ ɞɨ ɨɬɡɜɭɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɛɨɥɤɚɬɚ 

 ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɟ ɪɚɧɧɨ ɪɚɡɞɜɢɠɜɚɧɟ ɢ ɪɟɯɚɛɢɥɢɬɚɰɢɹ (ɫɥɟɞ ɨɬɡɜɭɱɚɜɚɧɟ ɧɚ 
ɛɨɥɤɚɬɚ)  

Ⱥɪɬɪɨɰɟɧɬɟɡɚ - Ɇɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɢ ɩɪɢ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɫɢɬɭɚɰɢɢ:  
 ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ, ɧɚɩɪɟɝɧɚɬɚ ɢ ɛɨɥɟɡɧɟɧɚ ɫɬɚɜɚ ɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ 

ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 24 ɱɚɫɚ  
 ɧɟɨɜɥɚɞɹɧɚ ɫɬɚɜɧɚ ɛɨɥɤɚ 

 ɩɪɢɡɧɚɰɢ ɧɚ ɧɟɜɪɨɫɴɞɨɜɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚ ɤɪɚɣɧɢɤɚ 

 ɧɟɨɛɢɱɚɣɧɨ ɩɨɜɢɲɟɧɚ ɥɨɤɚɥɧɚ ɢ/ɢɥɢ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɚ ɢ ɞɪɭɝɢ ɩɪɢɡɧɚɰɢ 
ɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɹ (ɫɟɩɬɢɱɟɧ ɚɪɬɪɢɬ)  

 ɩɪɟɞɢ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɫɬɴɩɢ ɤɴɦ ɚɪɬɪɨɰɟɧɬɟɡɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɤɥɸɱɢ ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ  

 ɩɭɧɤɰɢɹɬɚ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɜ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɢ ɭɫɥɨɜɢɹ ɩɪɢ ɧɢɜɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 
30-50 IU/dL ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 48-72 ɱɚɫɚ. Ɍɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɲɢɪɨɤɚ ɢɝɥɚ, 
ɧɚɣ-ɦɚɥɴɤ ɪɚɡɦɟɪ №16, ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɫɟ ɧɚɥɚɝɚ ɤɨɦɩɪɟɫɢɜɧɚ ɩɪɟɜɪɴɡɤɚ 

 ɞɚ ɫɟ ɢɡɛɹɝɜɚ ɧɚɬɨɜɚɪɜɚɧɟ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 24-48 ɱɚɫɚ 

 ɞɚ ɫɟ ɡɚɩɨɱɧɟ ɮɢɡɢɨɬɟɪɚɩɢɹ 
 

5.4.3. Ɇɭɫɤɭɥɟɧ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ 

 ɩɪɢɥɚɝɚ ɫɟ ɜɴɡɦɨɠɧɨ ɧɚɣ-ɛɴɪɡɨ ɫɴɨɬɜɟɬɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɟɧ ɮɚɤɬɨɪ; ɜ 
ɫɥɭɱɚɣ ɧɚ ɧɟɜɪɨ-ɫɴɞɨɜɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɢɜɚɬɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɞɞɴɪɠɚɬ ɜ 
ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 5-7 ɞɧɢ ɢɥɢ ɩɨ-ɜɟɱɟ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ (Ɍɚɛɥ.1) 

 ɧɚɪɚɧɟɧɚɬɚ ɨɛɥɚɫɬ ɞɚ ɨɫɬɚɧɟ ɜ ɩɨɤɨɣ ɢ ɚɤɨ ɟ ɤɪɚɣɧɢɤ, ɞɚ ɫɟ ɜɞɢɝɧɟ ɧɚɜɢɫɨɤɨ 

 ɢɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ ɧɚ ɦɭɫɤɭɥɚ ɜ ɭɞɨɛɧɚ ɢ ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɧɚ ɩɨɡɢɰɢɹ; ɫɬɭɞɟɧɢ/ɥɟɞɟɧɢ 
ɤɨɦɩɪɟɫɢ ɨɤɨɥɨ ɦɭɫɤɭɥɚ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 15-20 ɦɢɧɭɬɢ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɱɚɫɚ ɡɚ 
ɨɛɥɟɤɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɛɨɥɤɚɬɚ 

 ɩɟɪɢɨɞɢɱɧɢ ɜɥɢɜɚɧɢɹ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪ ɫɟ ɧɚɥɚɝɚɬ ɱɟɫɬɨ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 2-3 ɞɧɢ ɢɥɢ 
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ɩɨ-ɞɴɥɝɨ ɩɪɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɧɚ ɤɪɢɬɢɱɧɢ ɦɟɫɬɚ, ɩɪɢɱɢɧɹɜɚɳɢ ɤɨɦɩɚɪɬɦɟɧɬ 
ɫɢɧɞɪɨɦ ɢɥɢ ɚɤɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɪɟɯɚɛɢɥɢɬɚɰɢɹ 

 ɫɥɟɞɹɬ ɫɟ ɮɭɧɤɰɢɢɬɟ ɧɚ ɩɪɟɦɢɧɚɜɚɳɢɬɟ ɧɟɪɜɢ ɢ ɤɪɴɜɨɧɨɫɧɢ ɫɴɞɨɜɟ (ɩɪɢ 
ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɨɬ ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɨ ɩɪɢɬɢɫɤɚɧɟ - ɞɟɤɨɦɩɪɟɫɢɜɧɚ ɮɚɫɰɢɨɬɨɦɢɹ) 

 ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɟ ɪɚɧɧɨ ɪɚɡɞɜɢɠɜɚɧɟ ɢ ɪɟɯɚɛɢɥɢɬɚɰɢɹ ɫɥɟɞ ɨɬɡɜɭɱɚɜɚɧɟ ɧɚ 
ɛɨɥɤɚɬɚ  

Ʉɪɴɜɨɢɡɥɢɜ ɜ ɦ. ɢɥɢɨɩɫɨɚɫ  
 ɧɟɡɚɛɚɜɧɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ FVIII ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ; ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ 

ɞɨ ɩɴɥɧɨ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɨɜɥɚɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɚ ɢ ɨɬɡɜɭɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ, 
ɦɢɧɢɦɭɦ 5-7 ɞɧɢ ɢɥɢ ɩɨ-ɞɴɥɝɨ (Ɍɚɛɥ.1) 

 ɩɚɰɢɟɧɬɴɬ ɫɟ ɯɨɫɩɢɬɚɥɢɡɢɪɚ ɡɚ ɚɤɬɢɜɧɨ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɢ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɛɨɥɤɚɬɚ 

 ɫɬɪɨɝ ɩɨɤɨɣ ɧɚ ɥɟɝɥɨ ɢ ɨɝɪɚɧɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɜɢɠɟɧɢɹɬɚ ɞɨ ɨɬɲɭɦɹɜɚɧɟ ɧɚ ɛɨɥɤɚɬɚ 
ɢ ɩɨɞɨɛɪɹɜɚɧɟ ɧɚ ɪɚɡɬɹɝɚɧɟɬɨ ɧɚ ɬɚɡɨɛɟɞɪɟɧɚɬɚ ɫɬɚɜɚ; ɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ 
ɩɪɢɞɜɢɠɜɚɧɟ ɫ ɩɚɬɟɪɢɰɢ 

 ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨ ɟ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɢ ɞɢɧɚɦɢɤɚɬɚ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ 
ɨɛɟɤɬɢɜɢɡɢɪɚɧɢ ɱɪɟɡ ɨɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ (ɭɥɬɪɚɡɜɭɤ, ɄɌ ɢɥɢ ɆɊɌ) 

 ɩɪɚɜɢɥɧɚɬɚ ɢ ɜɧɢɦɚɬɟɥɧɨ ɪɴɤɨɜɨɞɟɧɚ ɮɢɡɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɩɪɨɝɪɚɦɚ ɟ ɤɥɸɱ ɤɴɦ 
ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɴɥɧɚɬɚ ɞɟɣɧɨɫɬ ɢ ɮɭɧɤɰɢɹ, ɤɚɤɬɨ ɢ ɡɚ ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ 
ɩɨɜɬɨɪɟɧ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ 
 

5.4.4. Ʉɪɴɜɨɢɡɥɢɜ ɜ ɰɟɧɬɪɚɥɧɚ ɧɟɪɜɧɚ ɫɢɫɬɟɦɚ / ɬɪɚɜɦɚ ɧɚ ɝɥɚɜɚɬɚ 

 ɜɫɢɱɤɢ ɩɨɫɬɬɪɚɜɦɚɬɢɱɧɢ ɧɚɪɚɧɹɜɚɧɢɹ ɧɚ ɝɥɚɜɚɬɚ, ɩɨɬɜɴɪɞɟɧɢ ɢɥɢ ɩɨɞɨɡɢɪɚɧɢ, 
ɤɚɤɬɨ ɢ ɩɨ-ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ ɝɥɚɜɨɛɨɥɢɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɬɪɟɬɢɪɚɧɢ ɤɚɬɨ 
ɜɴɬɪɟɱɟɪɟɩɧɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ! 

 ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɯɨɫɩɢɬɚɥɢɡɚɰɢɹ 

 ɬɨɜɚ ɟ ɫɩɟɲɟɧ ɦɟɞɢɰɢɧɫɤɢ ɫɥɭɱɚɣ ɢ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɟɞɢ ɞɚ ɛɴɞɟ 
ɢɡɜɴɪɲɟɧɚ ɦɟɞɢɰɢɧɫɤɚ ɨɰɟɧɤɚ 

 ɩɪɢ ɫɟɪɢɨɡɧɚ ɬɪɚɜɦɚ ɢɥɢ ɩɪɢ ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɪɚɧɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɫɥɟɞ ɬɪɚɜɦɚ –ɧɟɡɚɛɚɜɧɚ 
ɢɧɮɭɡɢɹ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪ; ɩɨ-ɧɚɬɚɬɴɲɧɢɬɟ ɞɨɡɢ ɡɚɜɢɫɹɬ ɨɬ ɪɟɡɭɥɬɚɬɢɬɟ ɨɬ ɨɛɪɚɡɧɢɬɟ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ, ɤɚɬɨ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɞɞɴɪɠɚ ɞɨ ɭɬɨɱɧɹɜɚɧɟ ɧɚ 
ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ; ɚɤɨ ɫɟ ɩɨɬɜɴɪɞɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ, ɫɴɨɬɜɟɬɧɢɬɟ ɧɢɜɚ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɬɪɹɛɜɚ 
ɞɚ ɫɟ ɩɨɞɞɴɪɠɚɬ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 10-14 ɞɧɢ (Ɍɚɛɥ.1)  

 ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɟ ɧɟɡɚɛɚɜɧɚ ɦɟɞɢɰɢɧɫɤɚ ɨɰɟɧɤɚ; ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɧɚɩɪɚɜɢ ɄɌ ɢɥɢ ɆɊɌ 
ɧɚ ɝɥɚɜɚ 

 ɞɚ ɫɟ ɩɨɬɴɪɫɢ ɫɜɨɟɜɪɟɦɟɧɧɨ ɤɨɧɫɭɥɬɚɰɢɹ ɫ ɧɟɜɪɨɥɨɝ 
 ɜɴɬɪɟɱɟɪɟɩɧɢɹɬ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ ɦɨɠɟ ɞɚ ɧɚɥɨɠɢ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɜɬɨɪɢɱɧɚ 

ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ (3-6 ɦɟɫɟɰɚ), ɨɫɨɛɟɧɨ ɜ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɨɬ ɪɢɫɤ ɧɚ ɪɟɰɢɞɢɜ 

 ɫɬɪɨɝ ɪɟɠɢɦ ɧɚ ɥɟɝɥɨ ɢ ɩɴɥɟɧ ɩɨɤɨɣ 

 ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɫɥɟɞ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɩɟɰɢɚɥɢɫɬ-ɧɟɜɪɨɯɢɪɭɪɝ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ 
ɩɪɢɫɬɴɩɢ ɤɴɦ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ  
 

5.4.5. Ʉɪɴɜɨɢɡɥɢɜ ɜ ɨɛɥɚɫɬɬɚ ɧɚ ɝɴɪɥɨ ɢ ɲɢɹ 

 ɬɪɟɬɢɪɚ ɫɟ ɤɚɬɨ ɫɩɟɲɟɧ ɫɥɭɱɚɣ ɩɨɪɚɞɢ ɪɢɫɤ ɨɬ ɛɥɨɤɢɪɚɧɟ ɧɚ ɞɢɯɚɬɟɥɧɢɬɟ 
ɩɴɬɢɳɚ 

 ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɟ ɯɨɫɩɢɬɚɥɢɡɚɰɢɹ ɜ ɥɟɱɟɛɧɢ ɡɚɜɟɞɟɧɢɹ ɫ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɫɩɟɲɧɚ 
ɢɧɬɭɛɚɰɢɹ ɢɥɢ ɬɪɚɯɟɨɬɨɦɢɹ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ 

 ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɟɞɢ ɞɚ ɛɴɞɟ ɢɡɜɴɪɲɟɧɚ ɦɟɞɢɰɢɧɫɤɚ ɩɪɟɰɟɧɤɚ 

 ɩɪɢ ɫɟɪɢɨɡɧɚ ɬɪɚɜɦɚ ɢɥɢ ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɪɚɧɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɧɟɡɚɛɚɜɧɨ ɞɚ ɫɟ ɩɨɜɢɲɢ 
ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ, ɤɚɬɨ ɩɨ-ɧɚɬɚɬɴɲɧɢɬɟ ɞɨɡɢ ɡɚɜɢɫɹɬ ɨɬ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢɬɟ ɢ 
ɨɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ; ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɞɞɴɪɠɚ ɞɨ 
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ɨɬɲɭɦɹɜɚɧɟ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ  
 

5.4.6. Ɉɫɬɴɪ ɝɚɫɬɪɨɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɟɧ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ 

 ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɯɨɫɩɢɬɚɥɢɡɚɰɢɹ 

 ɧɟɡɚɛɚɜɧɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɢ ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟɬɨ ɦɭ ɞɨ ɨɜɥɚɞɹɜɚɧɟ 
ɧɚ  ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɚ ɢ ɭɬɨɱɧɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɪɢɱɢɧɚɬɚ  

 ɪɟɞɨɜɧɨ ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ Hb 

 ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɥɨɤɚɥɧɢ ɤɪɴɜɨɫɩɢɪɚɳɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ ɢɥɢ 
ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ ɤɚɬɨ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ 
FVIII ɢɥɢ FIX, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɚ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ ɧɚ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜ ɤɨɦɩɥɟɤɫ   

 ɫɩɚɡɜɚɧɟ ɧɚ ɞɢɟɬɚ 

 ɚɤɨ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɴɬ ɧɟ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɜɥɚɞɟɟ ɫ ɤɨɧɫɟɪɜɚɬɢɜɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ, 
ɫɜɨɟɜɪɟɦɟɧɧɨ ɫɟ ɩɪɢɫɬɴɩɜɚ ɤɴɦ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ 
 

5.4.7. Ɉɫɬɴɪ ɚɛɞɨɦɢɧɚɥɟɧ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ 

 ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɯɨɫɩɢɬɚɥɢɡɚɰɢɹ 

 ɧɟɡɚɛɚɜɧɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɧɚ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɧɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ; 
ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɞɞɴɪɠɚ ɞɨ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɟɬɢɨɥɨɝɢɹɬɚ (Ɍɚɛɥ.1), 
ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɨɠɢ ɫɴɨɬɜɟɬɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫɥɟɞ ɤɨɧɫɭɥɬɚɰɢɹ ɫɴɫ 
ɫɩɟɰɢɚɥɢɫɬ 
 

5.4.8. Ɉɱɟɧ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ 

 ɧɟɡɚɛɚɜɧɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɧɚ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɧɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ; 
ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɞɞɴɪɠɚ ɤɚɤɬɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ (Ɍɚɛɥ.1)  

 ɤɨɧɫɭɥɬ ɫ ɨɮɬɚɥɦɨɥɨɝ 
 

5.4.9. Ȼɴɛɪɟɱɟɧ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ 

 ɩɪɢ ɛɟɡɛɨɥɟɡɧɟɧɚ ɯɟɦɚɬɭɪɢɹ – ɩɴɥɧɨ ɫɩɨɤɨɣɫɬɜɢɟ ɧɚ ɥɟɝɥɨ ɢ ɚɤɬɢɜɧɨ 
ɯɢɞɪɚɬɢɪɚɧɟ (3 l/m2 ɡɚ 24 ɱɚɫɚ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɞɜɚ ɞɧɢ) 

 ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɧɚ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɧɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ 
ɧɚ ɛɨɥɤɚ ɢɥɢ ɭɩɨɪɢɬɚ ɬɟɠɤɚ ɯɟɦɚɬɭɪɢɹ ɢ ɫɥɟɞɟɧɟ ɡɚ ɫɴɫɢɪɟɰɢ ɢ ɛɥɨɤɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɭɪɢɧɚɪɧɢɹ ɬɪɚɤɬ (Ɍɚɛɥ.1) 

 ɩɪɢɥɚɝɚɧɟɬɨ ɧɚ ɚɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɱɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ ɟ ɡɚɛɪɚɧɟɧɨ! 
 ɤɨɧɫɭɥɬɚɰɢɹ ɫ ɭɪɨɥɨɝ  

 
5.4.10. Ɉɪɚɥɟɧ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ  

 ɬɹɫɧɨ ɫɴɬɪɭɞɧɢɱɟɫɬɜɨ ɦɟɠɞɭ ɫɬɨɦɚɬɨɥɨɝ-ɯɢɪɭɪɝ ɢ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝ 
 ɧɚɣ-ɱɟɫɬɢ ɩɪɢɱɢɧɢ: ɜɚɞɟɧɟ ɧɚ ɡɴɛ, ɤɴɪɜɟɧɟ ɨɬ ɜɟɧɰɢ ɢ ɬɪɚɜɦɚ 

 ɥɨɤɚɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ: ɩɪɢɬɢɫɤɚɧɟ ɧɚ ɨɛɥɚɫɬɬɚ ɫ ɜɥɚɠɧɚ ɦɚɪɥɹ (15 ɦɢɧɭɬɢ), 
ɡɚɲɢɜɚɧɟ ɧɚ ɪɚɧɚɬɚ, ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ ɥɨɤɚɥɧɢ ɯɟɦɨɫɬɚɬɢɱɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ, 
ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɰɢ, ȿȺɄɄ ɢɥɢ ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ ɡɚ ɩɪɨɦɢɜɤɚ ɧɚ ɭɫɬɚɬɚ  

 ɦɨɠɟ ɞɚ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɮɚɤɬɨɪ-ɡɚɦɟɫɬɜɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝ 
 ɩɪɢ ɜɚɞɟɧɟ ɧɚ ɡɴɛ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɦɢɧɢɦɚɥɧɚɬɚ ɩɥɚɡɦɟɧɚ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹ ɧɚ 

ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢɹ ɮɚɤɬɨɪ ɞɚ ɟ ɧɚɞ 50%; ɡɚ ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɨɫɬɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨ 
ɤɴɪɜɟɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɚɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɡɚ 7 ɞɧɢ (ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ 
ɤɢɫɟɥɢɧɚ); ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɨɛɫɴɞɟɧɨ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɮɢɛɪɢɧɨɜɨ ɥɟɩɢɥɨ 

 ɚɤɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɨɪɚɥɧɢ ɚɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɰɢ (ɧɚɩɪ. ɫɥɟɞ 
ɟɤɫɬɪɚɤɰɢɹ ɧɚ ɡɴɛ ɜ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɢ ɞɨɡɢɪɨɜɤɢ: ȿȺɄɄ 4 ɯ 4.0 g, ɊAMBA 4 x 0.25 g ɢɥɢ 
ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ 4 ɯ 1.0 g) 

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ FIX, ɥɟɤɭɜɚɧɢ ɫ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ ɧɚ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜ 
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ɤɨɦɩɥɟɤɫ ɢɥɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɟ ɥɟɤɭɜɚɬ ɫ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ ɧɚ 
ɚɤɬɢɜɢɪɚɧ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜ ɤɨɦɩɥɟɤɫ, ɧɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɫɢɫɬɟɦɧɨ 
ɚɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɱɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ 

 ɉɚɪɚɰɟɬɚɦɨɥ ɩɪɢ ɧɭɠɞɚ 

 ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɱɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ 

 ɨɰɟɧɤɚ ɡɚ ɚɧɟɦɢɹ 
 

5.4.11. ȿɩɢɫɬɚɤɫɢɫ 

 10-20 ɦɢɧɭɬɢ ɩɪɢɬɢɫɤɚɧɟ ɧɚ ɧɨɫɚ ɫ ɦɚɪɥɹ, ɩɨɬɨɩɟɧɚ ɜ ɥɟɞɟɧɨ ɫɬɭɞɟɧɚ ɜɨɞɚ 

 ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɧɟ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɦɚ ɮɚɤɬɨɪ-ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɩɨɥɟɡɧɢ ɫɚ ɚɧɬɢɯɢɫɬɚɦɢɧɨɜɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ ɢ ɚɧɬɢɤɨɧɝɟɫɬɚɧɬɢ 

 ȿȺɄɄ ɢɥɢ ɬɪɚɧɟɤɫɚɧɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢ ɥɨɤɚɥɧɨ  
 ɤɨɧɫɭɥɬ ɫɴɫ ɫɩɟɰɢɚɥɢɫɬ ɍɇȽ 

 ɨɰɟɧɤɚ ɡɚ ɚɧɟɦɢɹ 
 

5.4.12. Ɇɟɤɢ ɬɴɤɚɧɢ  
 ɜ ɩɨ-ɝɨɥɹɦɚɬɚ ɱɚɫɬ ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɧɟ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɮɚɤɬɨɪ-ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɤɨɦɩɪɟɫɢɹ ɢ  ɥɟɞ ɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨ 

 ɩɪɢ ɩɨɞɨɡɪɟɧɢɟ ɢɥɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɤɨɦɩɚɪɬɦɟɧɬ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ, ɤɚɬɨ ɧɚɩɪ. ɜ 
ɪɟɬɪɨɩɟɪɢɬɨɧɟɚɥɧɨ ɩɪɨɫɬɪɚɧɫɬɜɨ, ɫɤɪɨɬɭɦ, ɫɟɞɚɥɢɳɟ ɢɥɢ ɛɟɞɪɚ – ɧɟɡɚɛɚɜɧɨ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɳ ɮɚɤɬɨɪ  
 

5.4.13. Ɋɚɡɤɴɫɜɚɧɢɹ ɢ ɨɠɭɥɜɚɧɢɹ 

 ɩɨɜɴɪɯɧɨɫɬɧɢɬɟ ɥɟɡɢɢ ɞɚ ɫɟ ɬɪɟɬɢɪɚɬ ɱɪɟɡ ɩɨɱɢɫɬɜɚɧɟ, ɩɪɢɬɢɫɤɚɧɟ ɢ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ 
ɧɚ ɫɬɟɪɢɥɧɢ ɥɟɧɬɢ ɡɚ ɡɚɩɟɱɚɬɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɠɚɬɚ 

 ɩɪɢ ɩɨ-ɞɴɥɛɨɤɢ ɪɚɡɤɴɫɜɚɧɢɹ, ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɳɢɹ 
ɮɚɤɬɨɪ (ɜɢɠ. Ɍɚɛɥ.1) ɢ ɡɚɲɢɜɚɧɟ 

 ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨ ɟ ɲɟɜɨɜɟɬɟ ɞɚ ɫɟ ɜɚɞɹɬ ɩɪɢ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ 
ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɳ ɮɚɤɬɨɪ  
 

5.5. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹɬɚ ɩɪɢ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ  
5.5.1. ɋɢɧɨɜɢɬ 
Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɬɟ ɨɩɰɢɢ ɜɤɥɸɱɜɚɬ: 

 ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ ɫɴɫɢɪɜɚɳ ɮɚɤɬɨɪ, ɜ ɢɞɟɚɥɧɢɹ ɫɥɭɱɚɣ 
ɚɞɦɢɧɢɫɬɪɢɪɚɧɚ ɫ ɬɚɤɚɜɚ ɱɟɫɬɨɬɚ ɢ ɫ ɬɚɤɢɜɚ ɞɨɡɢ, ɱɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɢ 
ɩɨɜɬɨɪɟɧ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ 

 ɟɮɟɤɬɢɜɧɢ ɫɚ ɤɪɚɬɤɨɫɪɨɱɧɢ ɤɭɪɫɨɜɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ (6-8 ɫɟɞɦɢɰɢ) ɩɨɞ ɮɨɪɦɚɬɚ ɧɚ 
ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɮɢɡɢɨɬɟɪɚɩɢɹ  

 ɮɢɡɢɨɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɤɭɪɫ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɧɟɫɬɟɪɨɢɞɧɢ ɩɪɨɬɢɜɨɜɴɡɩɚɥɢɬɟɥɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ (COX-2 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ) 

 ɢɦɨɛɢɥɢɡɢɪɚɧɟ 

 ɫɢɧɨɜɢɟɤɬɨɦɢɹ 
ɋɢɧɨɜɢɟɤɬɨɦɢɹ 

 ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ: ɭɩɨɪɢɬ ɯɪɨɧɢɱɟɧ ɫɢɧɨɜɢɬ, ɩɪɢ ɤɨɣɬɨ ɱɟɫɬɢɬɟ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɧɟ ɦɨɝɚɬ 
ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚɧɢ ɩɨ ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ 

 ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɨɩɰɢɢ: ɯɢɦɢɱɟɫɤɚ ɢɥɢ ɪɚɞɢɨɢɡɨɬɨɩɧɚ ɫɢɧɨɜɢɨɪɬɟɡɚ ɢ 
ɚɪɬɪɨɫɤɨɩɫɤɚ ɢɥɢ ɨɬɤɪɢɬɚ ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɚ ɫɢɧɨɜɢɟɤɬɨɦɢɹ; ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚ ɫɟ ɧɟ-
ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɚ ɫɢɧɨɜɢɟɤɬɨɦɢɹ 

 ɪɚɞɢɨɢɡɨɬɨɩɧɚ ɫɢɧɨɜɢɟɤɬɨɦɢɹ: ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚ ɫɟ ɱɪɟɡ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ ɱɢɫɬ ɛɟɬɚ 
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ɟɦɢɬɨɪ (Ɋ32 ɢɥɢ I90); ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɟ ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɚ ɟɞɧɚ ɞɨɡɚ ɮɚɤɬɨɪ ɡɚ ɟɞɧɨ 
ɢɧɠɟɤɬɢɪɚɧɟ ɧɚ ɪɚɞɢɨɢɡɨɬɨɩɚ; ɫɥɟɞ ɦɚɧɢɩɭɥɚɰɢɹɬɚ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ 
ɪɟɯɚɛɢɥɢɬɚɰɢɹ 

 ɯɢɦɢɱɟɫɤɚ ɫɢɧɨɜɢɨɪɬɟɡɚ: ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɚ ɧɚ ɪɚɞɢɨɢɡɨɬɨɩɧɚɬɚ; ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ 
ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɢ ɜɴɬɪɟɫɬɚɜɧɢ ɢɧɠɟɤɰɢɢ ɫ Rifampicin ɢɥɢ Oxytetracycline chlorhydrate 
ɞɨ ɨɜɥɚɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɫɢɧɨɜɢɬɚ; ɢɧɠɟɤɰɢɢɬɟ ɢɡɢɫɤɜɚɬ ɜɴɬɪɟɫɬɚɜɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ 
ɤɫɢɥɨɤɚɢɧ ɧɹɤɨɥɤɨ ɦɢɧɭɬɢ ɩɪɟɞɢ ɢɧɠɟɤɬɢɪɚɧɟ ɧɚ ɜɬɜɴɪɞɹɜɚɳɨɬɨ ɜɟɳɟɬɜɨ, 
ɩɟɪɨɪɚɥɟɧ ɩɪɢɟɦ ɧɚ ɚɧɚɥɝɟɬɢɤ (ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɨɬ ɩɚɪɚɰɟɬɚɦɨɥ ɢ ɨɩɢɨɢɞ) ɢ ɟɞɧɚ 
ɞɨɡɚ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɳ ɮɚɤɬɨɪ ɩɪɟɞɢ ɜɫɹɤɚ ɢɧɠɟɤɰɢɹ; ɫɥɟɞ 
ɦɚɧɢɩɭɥɚɰɢɹɬɚ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɪɟɯɚɛɢɥɢɬɚɰɢɹ 

 ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɚ ɫɢɧɨɜɢɟɤɬɨɦɢɹ (ɨɬɤɪɢɬɚ ɢɥɢ ɚɪɬɪɨɫɤɨɩɫɤɚ): ɢɡɢɫɤɜɚ ɝɨɥɹɦɨ 
ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɳ ɮɚɤɬɨɪ ɤɚɤɬɨ ɡɚ ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɚɬɚ ɩɪɨɰɟɞɭɪɚ, ɬɚɤɚ ɢ ɡɚ 
ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢɹ ɩɟɪɢɨɞ ɧɚ ɪɟɯɚɛɢɥɢɬɚɰɢɹ; ɨɛɦɢɫɥɹ ɫɟ ɟɞɢɧɫɬɜɟɧɨ ɬɨɝɚɜɚ, 
ɤɨɝɚɬɨ ɞɪɭɝɢ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɢɧɜɚɡɢɜɧɢ ɢ ɟɞɧɚɤɜɨ ɟɮɟɤɬɢɜɧɢ ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ ɧɟ ɫɚ 
ɭɫɩɟɲɧɢ; ɩɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨɬɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢɹ ɮɚɤɬɨɪ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ 80-
100%, ɚ ɜ ɩɨɫɬɨɩɟɪɚɬɢɜɧɢɹ ɩɟɪɢɨɞ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨɬɨ ɧɢɜɨ, ɤɨɟɬɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ 
ɩɨɞɞɴɪɠɚ, ɟ ɧɚɞ 50% ɜ ɩɴɪɜɚɬɚ ɫɟɞɦɢɰɚ ɢ ɧɚɞ 30% ɜ ɤɴɫɧɢɹ ɩɨɫɬɨɩɟɪɚɬɢɜɟɧ 
ɩɟɪɢɨɞ; ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɢ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɚɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɰɢ ɢ 
ɬɪɨɦɛɨɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ. 
 

5.5.2. ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɧɚ ɚɪɬɪɨɩɚɬɢя 

 ɰɟɥ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ: ɩɨɞɨɛɪɹɜɚɧɟ ɧɚ ɫɬɚɜɧɚɬɚ ɮɭɧɤɰɢɹ ɢ ɨɛɥɟɤɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɛɨɥɤɚɬɚ 

 ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɚɧɚɥɝɟɬɢɰɢ ɡɚ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɛɨɥɤɚɬɚ: ɩɚɪɚɰɟɬɚɦɨɥ, COX-2 ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ, 
ɩɚɪɚɰɟɬɚɦɨɥ + ɤɨɞɟɢɧ, ɩɚɪɚɰɟɬɚɦɨɥ + ɬɪɚɦɚɞɨɥ; ɛɟɡ ɚɫɩɢɪɢɧ  

 ɜɧɢɦɚɬɟɥɧɨ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɚ ɮɢɡɢɨɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɫɟɪɢɣɧɨ ɝɢɩɫɢɪɚɧɟ, ɲɢɧɢ ɢ ɨɪɬɨɬɢɤɚ, ɩɨɦɨɳɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ ɡɚ ɯɨɞɟɧɟ 

 ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɚ ɧɚɦɟɫɚ: ɫɚɦɨ ɫɥɟɞ ɨɫɢɝɭɪɹɧɚɧɟ ɧɚ ɞɨɫɬɴɬɴɱɧɨ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɮɚɤɬɨɪ 
ɡɚ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚɬɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ ɢ ɡɚ ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚɬɚ ɩɨɫɬɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ 
ɪɟɯɚɛɢɥɢɬɚɰɢɹ 
 

5.5.3. ɉɫɟɜɞɨɬɭɦɨɪɢ 

 ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ, ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɧɨ ɡɚɫɬɪɚɲɚɜɚɳɨ ɧɚɦɢɪɚɳɢɬɟ ɫɟ ɜ ɫɴɫɟɞɫɬɜɨ ɨɪɝɚɧɢ ɢ 
ɞɨɪɢ ɠɢɜɚɬɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ; ɭɧɢɤɚɥɟɧ ɮɟɧɨɦɟɧ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ɜ 
ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɧɚ ɧɟɩɪɚɜɢɥɧɨ ɥɟɤɭɜɚɧɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɜ ɦɟɤɢ ɬɴɤɚɧɢ, ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ 
ɪɚɡɩɨɥɨɠɟɧɢ ɜ ɦɭɫɤɭɥ ɧɟɩɨɫɪɟɞɫɬɜɟɧɨ ɞɨ ɤɨɫɬ, ɤɨɹɬɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɡɚɫɟɝɧɚɬɚ 
ɜɬɨɪɢɱɧɨ; ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɫɟ ɡɚɫɹɝɚɬ ɞɴɥɝɢɬɟ ɤɨɫɬɢ ɢɥɢ ɬɚɡɚ; ɡɚ ɞɟɬɚɣɥɧɚ ɢ ɬɨɱɧɚ 
ɨɰɟɧɤɚ ɫɟ ɢɡɢɫɤɜɚ ɆɊɌ 

 ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɡɚɜɢɫɢ ɨɬ ɦɹɫɬɨɬɨ, ɪɚɡɦɟɪɚ, ɬɟɦɩɚ ɧɚ ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɢ ɜɥɢɹɧɢɟ ɜɴɪɯɭ 
ɩɪɢɥɟɠɚɳɢɬɟ ɫɬɪɭɤɬɭɪɢ; ɨɩɰɢɢɬɟ ɜɤɥɸɱɜɚɬ ɮɚɤɬɨɪ-ɡɚɦɟɫɬɜɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ, 
ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ, ɚɫɩɢɪɚɰɢɹ ɢ ɨɬɫɬɪɚɧɹɜɚɧɟ ɩɨ ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɧ ɩɴɬ  

 ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɟ 6-ɫɟɞɦɢɱɟɧ ɤɭɪɫ ɫ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɳ ɮɚɤɬɨɪ, ɩɨɫɥɟɞɜɚɧ ɨɬ ɧɨɜ 
ɆɊɌ; ɚɤɨ ɬɭɦɨɪɴɬ ɧɚɦɚɥɹɜɚ ɫɟ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɫ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɳɢɹ ɮɚɤɬɨɪ ɢ 
ɩɨɜɬɨɪɧɢ ɆɊɌ ɜ ɬɪɢ ɰɢɤɴɥɚ 

 ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ – ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɚ ɧɚɦɟɫɚ, ɤɨɹɬɨ ɳɟ ɟ ɦɧɨɝɨ ɩɨ-ɥɟɫɧɚ, ɚɤɨ ɬɭɦɨɪɴɬ 
ɟ ɫɬɚɧɚɥ ɩɨ-ɦɚɥɴɤ 

 ɧɹɤɨɢ ɥɟɡɢɢ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɢɡɥɟɤɭɜɚɧɢ ɫ ɚɫɩɢɪɢɪɚɧɟ ɧɚ ɩɫɟɜɞɨɬɭɦɨɪɚ, 
ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɨ ɨɬ ɢɧɠɟɤɬɢɪɚɧɟ ɧɚ ɮɢɛɪɢɧɨɜɨ ɥɟɩɢɥɨ, ɚɪɬɟɪɢɚɥɧɚ ɟɦɛɨɥɢɡɚɰɢɹ ɢ 
ɪɚɞɢɨɬɟɪɚɩɢɹ. Ɂɚ ɞɪɭɝɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ. 
 

5.5.4. Ɏɪɚɤɬɭɪɢ 

 ɧɟɡɚɛɚɜɧɚ ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ ɫɴɫɢɪɜɚɳ ɮɚɤɬɨɪ 
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 ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ ɞɟɮɢɰɢɬɧɢɹ ɮɚɤɬɨɪ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɜɢɲɚɬ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ ɞɨ 50% ɢ ɞɚ ɫɟ 
ɩɨɞɞɴɪɠɚɬ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 3-5 ɞɧɢ 

 ɩɨ-ɧɢɫɤɢ ɧɢɜɚ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ ɩɨɞɞɴɪɠɚɬ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 10-14 ɞɧɢ, ɞɨɤɚɬɨ 
ɮɪɚɤɬɭɪɚɬɚ ɫɟ ɫɬɚɛɢɥɢɡɢɪɚ ɢ ɫɟ ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɬ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɜ ɦɟɤɢɬɟ ɬɴɤɚɧɢ 

 ɞɚ ɫɟ ɢɡɛɹɝɜɚ ɰɹɥɨɫɬɧɨ ɝɢɩɫɢɪɚɧɟ; ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚ ɫɟ ɱɚɫɬɢɱɧɨ ɲɢɧɢɪɚɧɟ 

 ɞɚ ɫɟ ɢɡɛɹɝɜɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ ɨɛɟɡɞɜɢɠɜɚɧɟ 

 ɮɢɡɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɜɟɞɧɚɝɚ, ɫɥɟɞ ɤɚɬɨ ɮɪɚɤɬɭɪɚɬɚ ɫɟ ɫɬɚɛɢɥɢɡɢɪɚ 
 

5.6. Ɉɩɟɪɚɬɢɜɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ 

 ɩɥɚɧɨɜɢ ɢ ɫɩɟɲɧɢ 

 «ɝɨɥɟɦɢ» ɢ  «ɦɚɥɤɢ»  
 «ɝɨɥɟɦɢ»: ɚɛɞɨɦɢɧɚɥɧɢ, ɢɧɬɪɚɤɪɚɧɢɚɥɧɢ, ɤɚɪɞɢɨɜɚɫɤɭɥɚɪɧɢ, ɫɩɢɧɚɥɧɢ, ɝɨɥɟɦɢ 

ɨɪɬɨɩɟɞɢɱɧɢ (ɜɤɥ. ɫɬɚɜɧɨ ɩɪɬɟɡɢɪɚɧɟ) ɢ ɜɫɢɱɤɢ ɞɪ. ɯɢɪɭɪɝɢɢ, ɤɨɢɬɨ ɢɦɚɬ 
ɫɢɝɧɢɮɢɤɚɧɬɟɧ ɪɢɫɤ ɨɬ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɝɨɥɹɦɨ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɤɪɴɜ ɢɥɢ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɤɪɴɜ ɜ 
ɡɚɬɜɨɪɟɧɨ ɚɧɚɬɨɦɢɱɧɨ ɩɪɨɫɬɪɚɧɫɬɜɨ (ɧɚɩɪ. ɚɞɟɧɨ-ɬɨɧɡɢɥɟɤɬɨɦɢɹ) 

 «ɦɚɥɤɢ»: ɨɬɫɬɪɚɧɹɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɠɧɢ ɥɟɡɢɢ, ɚɪɬɪɨɫɤɨɩɢɹ, ɦɚɥɤɢ ɞɟɧɬɚɥɧɢ 
ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ, ɟɤɫɬɪɚɤɰɢɹ ɧɚ ɡɴɛ ɢ ɞɪ. 

 ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɭɫɥɨɜɢɹ: ɯɨɫɩɢɬɚɥɢɡɚɰɢɹ, ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ, 
ɤɨɥɚɛɨɪɚɰɢɹ ɦɟɠɞɭ ɯɢɪɭɪɝ, ɪɟɚɧɢɦɚɬɨɪ ɢ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝ  

 ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɫɩɟɰɢɚɥɢɡɢɪɚɧɚ ɯɟɦɨɫɬɚɡɧɚ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɢɹ  
 ɡɚ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɨɛɟɦɚ ɡɚɦɟɫɬɜɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɞɚ ɫɚ ɨɩɪɟɞɟɥɢ: 
- ɬɢɩ ɢ ɮɨɪɦɚ ɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 
- ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ 
- ɜɢɞ ɢ ɨɛɟɦ ɧɚ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚɬɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ 
- ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ ɧɚ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚɬɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ 
- ɫɪɟɞɧɚ ɤɪɴɜɨɡɚɝɭɛɚ ɩɪɢ ɥɢɰɚ ɫ ɧɨɪɦɚɥɧɚ ɯɟɦɨɫɬɚɡɚ 

 ɩɪɢ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɤɚɬɨ ɩɨɫɬɨɹɧɧɚ 
ɢɧɮɭɡɢɹ ɫɥɟɞ ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɟɧ ɛɨɥɭɫ; ɩɪɟɩɚɪɚɬɴɬ ɫɟ ɡɚɪɟɠɞɚ ɜ ɫɩɪɢɧɰɨɜɤɚɬɚ ɧɚ 
ɩɟɪɮɭɡɨɪɚ ɢ ɫɟ ɢɡɱɢɫɥɹɜɚ ɫɤɨɪɨɫɬɬɚ ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ ɩɨ ɫɥɟɞɧɚɬɚ ɮɨɪɦɭɥɚ: ɫɤɨɪɨɫɬ 
(IU/kg/ɱɚɫ) ═ ɤɥɢɪɴɧɫ (ml/kg/ɱɚɫ) ɯ ɠɟɥɚɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ FVIII; ɤɥɢɪɴɧɫɴɬ ɧɚ 
ɩɥɚɡɦɟɧɢɹ FVIII ɟ 4,5 ml/kg/ɱɚɫ, ɚ ɧɚ ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɧɢɹ FVIII ɟ 3,0 ml/kg/ɱɚɫ; 
ɩɨɪɚɞɢ ɢɡɜɟɫɬɟɧ ɪɢɫɤ ɨɬ ɬɪɨɦɛɨɮɥɟɛɢɬ ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɨɧɧɨɬɨ ɦɹɫɬɨ ɤɴɦ ɪɚɡɬɜɨɪɚ ɫɟ 
ɩɪɢɛɚɜɹ ɧɢɫɤɚ ɞɨɡɚ ɧɟɮɪɚɤɰɢɨɧɢɪɚɧ ɯɟɩɚɪɢɧ 2.0-5.0 U/ml. 

 ɩɪɢɦɟɪɧɢ ɫɯɟɦɢ ɡɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɳɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɫ 
ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ: 

 
5.6.1. ɋɯɟɦɚ ɡɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɱɪɟɡ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ 
ɢɧɮɭɡɢɹ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɢ “ɝɨɥɹɦɚ” ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ 
 

 
Ⱦɟɧ 

ɉɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ 

ɀɟɥɚɧɨ ɧɢɜɨ FVIII 
(IU/dL; %) 

Ⱦɨɡɚ  
(IU/kg) 

ɉɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɟɧ ɛɨɥɭɫ 
(15 – 30 ɦɢɧ. ɩɪɟɞɢ ɨɩɟɪɚɰɢɹɬɚ) 

 80 - 100 
 

1 – 3 > 50 3.0 – 5.0 IU/kg/h 
4 – 6 > 50 3.0 – 5.0 IU/kg/h 

7  ɢ ɩɨ-ɜɟɱɟ 
ɱɟɫɬɨ ɫɟ ɩɪɟɦɢɧɚɜɚ 

ɤɴɦ ɛɨɥɭɫɧɨ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 
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5.6.2. ɋɯɟɦɚ ɡɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɱɪɟɡ ɛɨɥɭɫɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ ɩɪɢ 
ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɢ ȼ ɢ “ɝɨɥɹɦɚ” ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ  
 

 
 

Ⱦɟɧ 

Ȼɨɥɭɫ 

ɀɟɥɚɧɨ ɧɢɜɨ (IU/dL; 
%)* 

Ⱦɨɡɚ (IU/kg) 
ɂɧɬɟɪɜɚɥ ɧɚ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 

(ɱɚɫɨɜɟ) 
FVIII FIX FVIII FIX FVIII FIX 

ɉɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɟɧ 
ɛɨɥɭɫ  (15 – 30 ɦɢɧ. 
ɩɪɟɞɢ ɨɩɟɪɚɰɢɹɬɚ) # 

  

40 - 50 80 – 120 

  

1 – 3 80 - 100 80 - 100 20 – 25 60 – 80 8 – 12 12 

4 – 6 60 – 80 60 – 80 15 - 20 50 – 60 8 – 12 12 

7 ɢ ɩɨ-ɜɟɱɟ 40 - 60 40 - 60 10 – 20 70 – 80 12 24 
* ɋɥɟɞ ɩɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɧɢɹ ɛɨɥɭɫ, ɧɚɣ-ɧɢɫɤɨɬɨ ɩɪɚɝɨɜɨ ɧɢɜɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɨ ɩɪɟɞɢ 
ɫɥɟɞɜɚɳɚɬɚ ɞɨɡɚ; # ɐɟɥɬɚ ɧɚ ɩɢɤɨɜɨɬɨ ɧɢɜɨ ɫɥɟɞ ɩɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɟ 80-100%;  

 
5.6.3. ɋɯɟɦɚ ɡɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɱɪɟɡ ɛɨɥɭɫɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ ɩɪɢ 
ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɢ ȼ ɢ “ɦɚɥɤɚ” ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ  
 

 
 

Ⱦɟɧ 

Ȼɨɥɭɫ 

ɀɟɥɚɧɨ ɧɢɜɨ (IU/dL; 
%)* 

Ⱦɨɡɚ (IU/kg) 
ɂɧɬɟɪɜɚɥ ɧɚ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 

(ɱɚɫɨɜɟ) 
FVIII FIX FVIII FIX FVIII FIX 

ɉɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɟɧ 
ɛɨɥɭɫ (15 – 30 ɦɢɧ. 
ɩɪɟɞɢ ɨɩɟɪɚɰɢɹɬɚ) # 

  

20 - 30 40 – 70 

  

1 – 3  40 - 50 40 - 50 20 – 25 40 – 60 12 24 

4 ɢ ɩɨ-ɜɟɱɟ⌃ 20 - 30 20 - 30 20 – 30 30 – 50 24 24 

*ɋɥɟɞ ɩɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɧɢɹ ɛɨɥɭɫ, ɧɚɣ-ɧɢɫɤɨɬɨ ɩɪɚɝɨɜɨ ɧɢɜɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɨ ɩɪɟɞɢ 
ɫɥɟɞɜɚɳɚɬɚ ɞɨɡɚ; 

# ɐɟɥɬɚ ɧɚ ɩɢɤɨɜɨɬɨ ɧɢɜɨ ɫɥɟɞ ɩɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɟ 40-60%; ⌃ 

ɉɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬɬɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɨɬ 4 ɞɧɢ 

 

5.7. ɂɧɜɚɡɢɜɧɢ ɢ ɟɧɞɨɫɤɨɩɫɤɢ ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ 

 ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ: ɩɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨɬɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢɹ ɮɚɤɬɨɪ 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɧɚɞ 80% ɢ ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢ ɩɨɧɟ 3 
ɞɧɢ. 

 ɬɨɧɡɢɥɟɤɬɨɦɢɹ, ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɰɟɧɬɪɚɥɟɧ ɜɟɧɨɡɟɧ ɩɴɬ (ɐȼɉ) ɢ ɰɢɪɤɭɦɰɢɡɢɹ ɩɪɢ 
ɞɟɰɚ: ɩɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨɬɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢɹ ɮɚɤɬɨɪ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɧɚɞ 
80% ɢ ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢ ɩɨɧɟ 7-10 ɞɧɢ ɫɥɟɞ 
ɬɨɧɡɢɥɟɤɬɨɦɢɹ ɢ ɩɨɧɟ 3 ɞɧɢ ɫɥɟɞ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɐȼɉ ɢ ɰɢɪɤɭɦɰɢɡɢɹ; ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ 
ɨɛɦɢɫɥɢ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɚɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɰɢ ɢ/ɢɥɢ ɮɢɛɪɢɧɨɜɨ ɥɟɩɢɥɨ 

 ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɚ ɫɢɧɨɜɢɟɤɬɨɦɢɹ: ɜɢɠ ɩɨ-ɝɨɪɟ 

 ɟɤɫɬɪɚɤɰɢɹ ɧɚ ɡɴɛ: ɜɢɠ ɩɨ-ɝɨɪɟ 
 

6. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɩɪɢ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 
6.1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɹ ɢ ɰɟɥ 

 ɞɟɮɢɧɢɰɢɹ: ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ ɪɟɝɭɥɹɪɧɢ ɢɧɮɭɡɢɢ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɟɧ ɮɚɤɬɨɪ ɫ ɰɟɥ 
ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ 

 ɰɟɥ: ɞɚ ɧɚɦɚɥɢ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɨ ɛɪɨɹ ɧɚ ɫɬɚɜɧɢɬɟ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɨɬ ɪɚɧɧɚ ɞɟɬɫɤɚ 
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ɜɴɡɪɚɫɬ ɱɪɟɡ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɢɪɚɧɟ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɨɬ ɬɟɠɤɚ ɜ ɩɨ-ɥɟɤɚ ɮɨɪɦɚ, ɞɚ 
ɩɪɟɞɩɚɡɢ ɢɥɢ ɞɚ ɪɟɞɭɰɢɪɚ ɦɭɫɤɭɥɧɨ-ɫɤɟɥɟɬɧɨɬɨ ɭɜɪɟɠɞɚɧɟ ɨɬ ɯɟɦɨɮɢɥɧɚ 
ɚɪɬɪɨɩɚɬɢɹ ɢ ɞɚ ɩɨɞɨɛɪɢ ɤɚɱɟɫɬɜɨɬɨ ɧɚ ɠɢɜɨɬ ɢ ɫɨɰɢɚɥɧɨɬɨ ɛɥɚɝɨɩɨɥɭɱɢɟ ɧɚ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 
 

6.2. ȼɢɞɨɜɟ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɢ (Ɍɚɛɥ.2.):  
 
Ɍɚɛɥ.2. ȼɢɞɨɜɟ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɢ 

ȼɢɞ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɹ 
ɉɴɪɜɢɱɧɚ Ɋɟɞɨɜɧɨ, ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɳɨ ɧɚɞ 45 ɫɟɞɦɢɰɢ ɜ ɝɨɞɢɧɚɬɚ ɥɟɱɟɧɢɟ, 

ɢɧɢɰɢɢɪɚɧɨ ɩɪɢ ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɫɬɚɜɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, 
ɞɨɤɭɦɟɧɬɢɪɚɧɨ ɱɪɟɡ ɮɢɡɢɱɟɫɤɢ ɩɪɟɝɥɟɞ ɢ/ɢɥɢ ɨɛɪɚɡɧɢ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ, ɢ ɡɚɩɨɱɧɚɥɨ ɩɪɟɞɢ ɢɥɢ ɫɥɟɞ ɩɴɪɜɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ ɜ 
ɝɨɥɹɦɚ ɫɬɚɜɚ ɩɪɢ ɞɟɰɚ ɩɨɞ 3-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 

ȼɬɨɪɢɱɧɚ  Ɋɟɞɨɜɧɨ, ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɳɨ ɧɚɞ 45 ɫɟɞɦɢɰɢ ɜ ɝɨɞɢɧɚɬɚ ɥɟɱɟɧɢɟ, 
ɡɚɩɨɱɧɚɥɨ ɫɥɟɞ 2 ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɚ ɜ ɝɨɥɟɦɢ ɫɬɚɜɢ ɢ 
ɩɪɟɞɢ ɧɚɫɬɴɩɜɚɧɟ ɧɚ ɫɬɚɜɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɞɨɤɭɦɟɧɬɢɪɚɧɨ ɩɪɢ 
ɮɢɡɢɤɚɥɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ ɢ ɨɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ. 

Ɍɪɟɬɢɱɧɚ Ɋɟɞɨɜɧɨ, ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɳɨ ɧɚɞ 45 ɫɟɞɦɢɰɢ ɜ ɝɨɞɢɧɚɬɚ ɥɟɱɟɧɢɟ, 
ɡɚɩɨɱɧɚɥɨ ɫɥɟɞ ɧɚɫɬɴɩɜɚɧɟ ɧɚ ɫɬɚɜɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, 
ɞɨɤɭɦɟɧɬɢɪɚɧɨ ɩɪɢ ɮɢɡɢɤɚɥɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ ɢ ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɚ 
ɪɟɧɬɝɟɧɨɝɪɚɮɢɹ. 

ɂɧɬɟɪɦɢɬɟɧɬɧɚ ɉɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɰɟɥ ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ ɡɚ 
ɩɟɪɢɨɞ ɩɨ-ɦɚɥɴɤ ɨɬ 45 ɫɟɞɦɢɰɢ ɝɨɞɢɲɧɨ. 

 
6.3. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɳɢ ɮɚɤɬɨɪɢ, ɢɦɚɳɢ ɫɬɚɧɞɚɪɬɟɧ ɩɨɥɭɠɢɜɨɬ 
(Ɏɋɉ)  
ɉɨɧɚɫɬɨɹɳɟɦ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɚɬɚ ɩɪɚɤɬɢɤɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɞɜɚ ɨɮɢɰɢɚɥɧɨ ɩɪɢɟɬɢ 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɚ ɡɚ ɞɟɰɚ ɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɢ ȼ:  

 ɫɬɚɧɞɚɪɬɟɧ (Protokol Malmö): 20-40 ȿ/ɤg ɬɪɢ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɢɥɢ ɩɪɟɡ ɞɟɧ ɩɪɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɢ 30-40 ȿ/ɤg ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ 

 ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ (Protokol Utrecht): 15-30 ȿ/ɤg ɞɜɚ-ɬɪɢ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɪɢ 
ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɢ 30-50 ȿ/ɤg ɟɞɢɧ-ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɪɢ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ 
  

6.3.1. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɩɪɢ ɞɟɰɚ 

 ɩɪɢ ɜɫɢɱɤɢ ɞɟɰɚ ɫ ɬɟɠɤɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 

 ɩɪɢ ɞɟɰɚ ɫ ɚɧɚɦɧɟɡɚ ɡɚ ɠɢɜɨɬɨɡɚɫɬɪɚɲɚɜɚɳ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ 

 ɡɚɩɨɱɜɚ ɫɥɟɞ ɜɬɨɪɢ ɫɬɚɜɟɧ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ ɢɥɢ ɫɥɟɞ ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɨ ɤɴɪɜɟɧɟ ɜ ɦɟɤɢ 
ɬɴɤɚɧɢ ɢɥɢ ɩɪɢ ɜɫɟɤɢ ɩɪɟɞɜɚɪɢɬɟɥɧɨ ɧɟɥɟɤɭɜɚɧ ɩɚɰɢɟɧɬ (ɉɇɉ), ɤɨɣɬɨ ɢɦɚ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɚ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ ɟɞɧɚ ɞɨɡɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɟɧ ɮɚɤɬɨɪ ɩɨ ɩɨɜɨɞ ɥɢɝɚɜɢɱɧɨ ɢɥɢ 
ɞɪɭɝɨ ɤɴɪɜɟɧɟ 

 ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚɬɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɜɴɜɟɞɟɧɚ ɱɪɟɡ ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ 
ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɚ ɜɟɞɧɴɠ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɫ ɟɫɤɚɥɢɪɚɧɟ ɤɴɦ ɩɨ-ɱɟɫɬɨ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɩɪɢ 
ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɩɨ-ɥɟɫɟɧ ɜɟɧɨɡɟɧ ɞɨɫɬɴɩ 

 ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚɬɚ ɫ Ɏɋɉ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɫ FVIII ɜ ɞɨɡɚ 25-40 IU/kg, 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢ ɜ ɢɞɟɚɥɧɢɹ ɫɥɭɱɚɣ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 48 ɱɚɫɚ, ɢɥɢ ɫ FIX ɜ ɞɨɡɚ 25-40 IU/kg ɧɚ 
ɜɫɟɤɢ 72 ɱɚɫɚ, ɨɫɜɟɧ ɚɤɨ ɢɦɚ ɨɛɫɬɨɹɬɟɥɫɬɜɚ,  ɤɨɢɬɨ ɧɚɥɚɝɚɬ ɞɪɭɝɨ (ɤɥɢɧɢɱɧɢ 
ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɢ ɞɪ.) 

 ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɫɟ ɦɢɧɢɦɚɥɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ, ɤɨɹɬɨ ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚ ɩɨɹɜɚɬɚ ɧɚ 
ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ; ɟɠɟɞɧɟɜɧɨɬɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ FVIII ɦɨɠɟ ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɨ ɞɚ ɧɚɦɚɥɢ 
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ɤɪɚɣɧɨɬɨ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɢɡɪɚɡɯɨɞɜɚɧ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ, ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɡɚ ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ 
ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɢ ɡɚ ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ ɧɚɣ-ɧɢɫɤɢ ɩɪɚɝɨɜɢ ɧɢɜɚ > 1 IU/dL, ɢ ɬɪɹɛɜɚ 
ɞɚ ɛɴɞɟ ɨɛɫɴɠɞɚɧɨ ɩɪɢ ɦɧɨɝɨ ɚɤɬɢɜɧɢ ɝɨɥɟɦɢ ɦɨɦɱɟɬɚ ɢɥɢ ɤɨɝɚɬɨ ɢɦɚ ɩɪɨɛɢɜɢ 
ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ ɩɪɢ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɢɧɬɟɧɡɢɜɟɧ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɱɟɧ ɪɟɠɢɦ 

 ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɱɧɢɬɟ ɞɨɡɢ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɩɪɢɫɩɨɫɨɛɟɧɢ ɡɚ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɨ ɩɨɤɪɢɜɚɧɟ 
ɧɚ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɮɢɡɢɱɟɫɤɢ ɞɟɣɧɨɫɬɢ, ɧɚɩɪ. ɩɨɫɟɳɟɧɢɟ ɧɚ ɭɱɢɥɢɳɟ, ɭɪɨɰɢ ɩɨ 
ɮɢɡɢɱɟɫɤɨ ɜɴɡɩɢɬɚɧɢɟ, ɫɩɨɪɬɧɢ ɬɪɟɧɢɪɨɜɤɢ ɢ ɞɪ.; ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɫɭɬɪɢɧ, ɡɚ ɞɚ ɫɟ 
ɨɩɬɢɦɢɡɢɪɚɬ ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ FVIII ɢ FIX ɩɪɟɡ ɞɟɧɹ 

 ɞɟɰɚ ɢ ɧɨɜɨɪɨɞɟɧɢ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɢɦɚɥɢ ɫɩɨɧɬɚɧɟɧ ɦɨɡɴɱɟɧ 
ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɠɢɜɨɬɨɡɚɫɬɪɚɲɚɜɚɳɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ, ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɩɨɥɭɱɚɜɚɬ 
ɞɴɥɝɨɫɪɨɱɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫɥɟɞ ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɜ ɫɥɭɱɚɣ ɧɚ ɡɚɬɪɭɞɧɟɧ ɜɟɧɨɡɟɧ ɞɨɫɬɴɩ ɢɥɢ ɫɥɚɛɨ ɩɪɢɞɴɪɠɚɧɟ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɨɫɢɝɭɪɢ ɬɪɚɟɧ ɜɟɧɨɡɟɧ ɩɴɬ  

 ɩɪɨɮɢɥɤɬɢɱɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɡɚɤɪɴɝɥɟɧɚ ɞɨ ɧɚɣ-ɛɥɢɡɤɚɬɚ ɞɨɡɚ ɧɚ 
ɮɥɚɤɨɧɚ 

 ɨɛɢɱɚɣɧɚɬɚ ɧɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ ɟ: FVIII 25 IU/kg (ɢɧɬɟɪɜɚɥ 25 - 40 IU/kg) ɜ 
ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɧɢ ɞɧɢ ɢ ɡɚ FIX 25 IU/kg ɧɚ ɜɫɟɤɢ ɬɪɢ ɞɧɢ; ɞɨɡɢɬɟ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ 
ɤɨɪɢɝɢɪɚɬ, ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɞɨɫɬɢɝɧɚɬ ɧɚɣ-ɧɢɫɤɢ ɩɪɚɝɨɜɢ ɧɢɜɚ ≥ 1 IU/dL; ɚɤɨ ɜɴɡɧɢɤɧɟ 
ɫɩɨɧɬɚɧɟɧ ɩɪɨɛɢɜ ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ, ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɢ ɩɨ-ɜɢɫɨɤɨ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ ɧɢɜɨ; 
ɚɤɨ ɧɢɜɚɬɚ ɧɟ ɫɚ ɡɚɞɨɜɨɥɢɬɟɥɧɢ, ɬɨɝɚɜɚ ɞɨɡɚɬɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɭɜɟɥɢɱɢ; ɚɤɨ ɫɟ 
ɢɡɢɫɤɜɚɬ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 40 IU/kg, ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɢ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɱɟɫɬɨɬɚɬɚ ɧɚ 
ɢɧɠɟɤɬɢɪɚɧɟ 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɞɟɥɟɰɢɢ, ɢɦɚɬ ɨɫɨɛɟɧ ɪɢɫɤ ɨɬ ɪɚɡɜɢɬɢɟ 
ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ, ɤɨɢɬɨ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɩɪɟɞɢɡɜɢɤɚɬ ɬɟɠɤɢ ɚɥɟɪɝɢɱɧɢ ɪɟɚɤɰɢɢ; ɩɨɪɚɞɢ 
ɬɚɡɢ ɩɪɢɱɢɧɚ ɬɟɡɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɩɨɥɭɱɚɬ ɩɴɪɜɢɬɟ 20-25 ɞɨɡɢ ɜ ɛɨɥɧɢɱɧɚ 
ɨɛɫɬɚɧɨɜɤɚ.  

6.3.2. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ  
(ɪɟɲɟɧɢɟɬɨ ɡɚ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚɬɚ ɢ ɜɤɥɸɱɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ de novo ɫɥɟɞ ɪɟɝɢɫɬɪɢɪɚɧɟ ɧɚ ɠɢɜɨɬɨɡɚɫɬɪɚɲɚɜɚɳɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɫɟ ɜɡɟɦɚ 
ɨɬ ɟɤɫɩɟɪɬɧɚ ɤɨɦɢɫɢɹ ɜ ɇɁɈɄ) 

 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚɬɚ ɞɨ ɞɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɮɢɡɢɱɟɫɤɚ ɡɪɹɥɨɫɬ 

 ɚɤɨ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚɬ ɱɟɫɬɢ ɯɟɦɚɪɬɪɨɡɢ ɫɥɟɞ ɩɪɟɤɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ, ɬɹ 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɡɚɩɨɱɧɟ ɨɬɧɨɜɨ ɫ ɰɟɥ ɩɪɟɜɟɧɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɧɚ ɚɪɬɪɨɩɚɬɢɹ ɢ 
ɨɫɢɝɭɪɹɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɛɪɨ ɤɚɱɟɫɬɜɨɬɨ ɧɚ ɠɢɜɨɬ, ɨɫɨɛɟɧɨ ɚɤɨ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢɬɟ ɩɪɟɱɚɬ 
ɧɚ ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɟɬɨ ɢɥɢ ɬɪɭɞɨɜɚɬɚ ɡɚɟɬɨɫɬ 

 ɞɨɡɚɬɚ ɢ ɱɟɫɬɨɬɚɬɚ ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɢɬɟ ɫɟ ɤɨɪɢɝɢɪɚɬ ɜɴɡ ɨɫɧɨɜɚ ɧɚ ɮɟɧɨɬɢɩɚ ɧɚ 
ɤɴɪɜɟɧɟ ɢɥɢ ɩɨ-ɞɨɛɪɟ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ ɢɧɞɢɜɢɞɭɚɥɧɚɬɚ ɮɚɪɦɚɤɨɤɢɧɟɬɢɤɚ; 
ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢɬɟ ɧɚ ɧɚɣ-ɧɢɫɤɢɬɟ ɩɪɚɝɨɜɢ ɧɢɜɚ, ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ 
ɦɢɧɢɦɚɥɧɨɬɨ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ, ɞɨɫɬɚɬɴɱɟɧ ɡɚ ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ ɫɬɚɜɧɢ 
ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ 

 ɮɚɪɦɚɤɨɤɢɧɟɬɢɱɧɢɬɟ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɩɨɦɨɝɧɚɬ ɡɚ ɩɪɢɫɩɨɫɨɛɹɜɚɧɟ ɢ 
ɩɨɞɨɛɪɹɜɚɧɟ ɧɚ ɟɮɟɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ ɧɚ ɪɚɡɯɨɞɢɬɟ: ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ 
ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɬ ɧɚɣ-ɧɢɫɤɢɬɟ ɩɪɚɝɨɜɢ ɧɢɜɚ, ɧɨ ɩɨ-ɜɟɱɟ ɢɧɮɨɪɦɚɰɢɹ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ 
ɩɨɥɭɱɢ ɨɬ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹɬɚ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧɢɹ ɩɨɥɭɠɢɜɨɬ 

 ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɱɧɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɧɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɨɰɟɧɹɜɚɬ ɤɪɢɬɢɱɧɨ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɦɟɫɟɰɚ; ɚɤɨ ɧɟ ɫɚ 
ɧɚɫɬɴɩɢɥɢ ɩɪɨɛɢɜɢ ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ, ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɞɚ ɫɟ ɧɚɩɪɚɜɢ ɨɩɢɬ ɡɚ 
ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ, ɨɫɨɛɟɧɨ ɚɤɨ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨɬɨ ɧɢɜɨ ɟ >1 IU/dL 

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɚɩɪɟɞɧɚɥɚ ɚɪɬɪɨɩɚɬɢɹ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɢ ɤɪɚɬɤɨɫɪɨɱɧɚ ɢɥɢ 
ɞɴɥɝɨɫɪɨɱɧɚ ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ, ɚɤɨ ɟɩɢɡɨɞɢɬɟ ɧɚ ɩɨɜɬɚɪɹɳɢ ɫɟ 
ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɨ ɩɪɟɱɚɬ ɧɚ ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɟɬɨ, ɪɚɛɨɬɚɬɚ ɢɥɢ ɦɨɛɢɥɧɨɫɬɬɚ 
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 ɫɥɟɞ ɢɧɬɪɚɤɪɚɧɢɚɥɟɧ ɢɥɢ ɞɪɭɝ ɠɢɜɨɬɨɡɚɫɬɪɚɲɚɜɚɳ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ 
ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ, ɚɤɨ ɧɟ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɤɨɪɢɝɢɪɚ ɨɫɧɨɜɧɚɬɚ 
ɩɪɢɱɢɧɚ. 

 
6.4. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɳɢ ɮɚɤɬɨɪɢ, ɢɦɚɳɢ ɭɞɴɥɠɟɧ ɩɨɥɭɠɢɜɨɬ 
(Ɏɍɉ)  

 ɧɨɜɨ ɩɨɤɨɥɟɧɢɟ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ ɧɚ FVIII ɢ FIX, ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚɳɢ ɫɟ ɫ ɭɞɴɥɠɟɧ 
ɩɨɥɭɠɢɜɨɬ: 

- 1.5 ɩɴɬɢ ɡɚ FVIII (ɬ.ɟ. ɨɤɨɥɨ 18 ɱɚɫɚ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ)  
- ɫɪɟɞɧɨ ɨɬ ɱɟɬɢɪɢ ɞɨ ɩɟɬ ɩɴɬɢ ɡɚ FIX (ɬ.ɟ. ɩɪɢɛɥɢɡɢɬɟɥɧɨ 72-96 ɱɚɫɚ ɩɪɢ 

ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ) 
 ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɧɢ ɩɨɥɡɢ ɨɬ Ɏɍɉ: ɫɩɨɫɨɛɧɨɫɬ ɡɚ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɱɟɫɬɨɬɚɬɚ ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɢ 

ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ ɩɨ-ɜɢɫɨɤɨ ɩɪɚɝɨɜɨ ɧɢɜɨ 

 ɩɨɧɚɫɬɨɹɳɟɦ ɪɟɝɢɫɬɪɢɪɚɧɢ ɡɚ ɭɩɨɬɪɟɛɚ ɜ Ȼɴɥɝɚɪɢɹ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ ɢ 
ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɢ ɞɨɡɢ ɡɚ ɞɴɥɝɨɫɪɨɱɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ: 

- ɏɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ: Efmoroctocog alfa – 50 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɜ ɢɧɬɟɪɜɚɥ ɨɬ 3 ɞɨ 5 ɞɧɢ, ɤɚɬɨ 
ɞɨɡɚɬɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɤɨɪɢɝɢɪɚ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɤɥɢɧɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ ɜ ɞɢɚɩɚɡɨɧɚ 25-
65 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ.  

- ɏɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ: Eftrenonacog alfa – 50 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɜɟɞɧɴɠ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɢɥɢ 100 
IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɧɚ ɜɫɟɤɢ 10-14 ɞɧɢ ɢɥɢ ɩɨ-ɪɹɞɤɨ; ɡɚ ɞɟɰɚ ɩɨɞ 12 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɦɨɠɟ 
ɞɚ ɫɚ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɩɨ-ɜɢɫɨɤɢ ɢɥɢ ɩɨ-ɱɟɫɬɢ ɞɨɡɢ, ɤɚɬɨ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɚɬɚ ɧɚɱɚɥɧɚ 
ɞɨɡɚ ɟ 50–60 IU/kg ɧɚ ɜɫɟɤɢ 7 ɞɧɢ. 
 

7. ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ 

 ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɜ ɫɩɟɰɢɚɥɢɡɢɪɚɧɢ ɰɟɧɬɪɨɜɟ ɨɬ 
ɢɧɬɟɪɞɢɫɰɢɩɥɢɧɚɪɟɧ ɟɤɢɩ ɫ ɨɩɢɬ ɩɪɢ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚɬɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɨɫɧɨɜɧɨɬɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɢ ɧɚ ɧɟɝɨɜɢɬɟ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ 

 ɜ ɟɤɢɩɢɬɟ ɫɚ ɜɤɥɸɱɟɧɢ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝ, ɯɟɩɚɬɨɥɨɝ, ɨɪɬɨɩɟɞ, ɮɢɡɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬ, ɝɟɧɟɬɢɤ, 
ɩɫɢɯɨɥɨɝ ɢ ɫɨɰɢɚɥɟɧ ɪɚɛɨɬɧɢɤ. 

 ɫɩɟɰɢɚɥɢɫɬɢɬɟ ɫɚ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɢ ɢɡɰɹɥɨ ɫ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚɬɚ, ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢ 
ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹɬɚ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɨɫɧɨɜɧɨɬɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɢɥɢ 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɢ ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚɬ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɤɨɧɫɭɥɬɚɰɢɢ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ. 

 ɚɥɝɨɪɢɬɴɦɴɬ ɧɚ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɟ ɪɚɡɪɚɛɨɬɟɧ ɨɬ Ɋɚɛɨɬɧɚ ɝɪɭɩɚ ɩɨ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 
ɤɴɦ ȻɆɋɏ ɢ ɟ ɜɤɥɸɱɟɧ ɤɴɦ ɂɡɢɫɤɜɚɧɢɹ ɧɚ ɇɁɈɄ ɡɚ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɜɪɨɞɟɧɢ ɤɨɚɝɭɥɨɩɚɬɢɢ ɜ ɢɡɜɴɧɛɨɥɧɢɱɧɚɬɚ ɩɨɦɨɳ.  

 

 
ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

ɂɡɯɨɞɧɢ 
ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ 

ɩɪɢ 
ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ 

ɧɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟ 

 
+ 3 ɦ.* 

 
+ 6 ɦ.* 

 
+ 12 ɦ.* 

 
 

Ʉɥɢɧɢɱɧɢ 
ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ * 

Ɍɟɥɟɫɧɚ ɦɚɫɚ (ɤɝ)  ɯ  ɯ   

Ɋɴɫɬ (ɫɦ)      

Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɜɟɧ ɫɬɚɬɭɫ ɯ  ɯ  ɯ 

Ⱦɨɤɭɦɟɧɬɢɪɚɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ 
ɞɟɮɢɰɢɬɧɢɹ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɟɧ 
ɮɚɤɬɨɪ 

ɯ     
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ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ 
(Bethesda) 

ɯ x** x***  ɯ 

ɉɄɄ (ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ, 
ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬ, ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢ, 
ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ) 

ɯ  ɯ   

ȺLAT, ASAT ɯ    ɯ 

Ⱥɧɬɢ-HCV ɚɧɬɢɬɟɥɚ, 
HBsAg, HIV 

ɯ   ɯ ɯ 

Ɉɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 
(ɪɟɧɬɝɟɧ, ɄɌ, ɆɊɌ, 
ɟɯɨɝɪɚɮɢɹ) ɧɚ ɬɚɪɝɟɬɧɢ 
ɡɨɧɢ 

    ɯ 

Ʉɫɟɪɨɤɨɩɢɟ ɨɬ ɞɧɟɜɧɢɤɚ ɧɚ 
ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 

  ɯ  ɯ 

* + 3 ɦ. - ɢɡɜɴɪɲɜɚɬ ɫɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɞɨ ɞɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ 50 
ɟɤɫɩɨɡɢɰɢɨɧɧɢ ɞɧɢ; + 6 ɦ. - ɢɡɜɴɪɲɜɚɬ ɫɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɦɟɫɟɰɚ; + 12 ɦ. - ɢɡɜɴɪɲɜɚɬ ɫɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 12 
ɦɟɫɟɰɚ; ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ - ɢɡɜɴɪɲɜɚɬ ɫɟ ɩɨ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ 
**   ɫɚɦɨ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɞɨ ɞɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ 50 ɟɤɫɩɨɡɢɰɢɨɧɧɢ ɞɧɢ 
*** ɫɚɦɨ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫɥɟɞ ɞɨɫɬɢɝɧɚɬɢ 50 ɟɤɫɩɨɡɢɰɢɨɧɧɢ ɞɧɢ 
       ɫɚɦɨ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ „ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ” ɞɨ ɞɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ 50 ɟɤɫɩɨɡɢɰɢɨɧɧɢ ɞɧɢ 
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ˈе̥о̴̛л̛я ̭ ̵̛̛̛̦̍то̛̬ 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
ɇɚɣ-ɫɟɪɢɨɡɧɨɬɨ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɟ ɩɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɟ ɪɚɡɜɢɬɢɟɬɨ ɧɚ 
ɧɟɭɬɪɚɥɢɡɢɪɚɳɢ ɚɥɨɚɧɬɢɬɟɥɚ (ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ), ɧɚɫɨɱɟɧɢ ɫɪɟɳɭ FVIII ɢɥɢ FIX. ɉɪɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɟɠɤɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɱɟɫɬɨɬɚɬɚ ɢɦ ɟ 20-30% ɫɪɟɳɭ 5-10% ɩɪɢ 
ɫɪɟɞɧɚ ɢ ɥɟɤɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɢ 3-5% ɩɪɢ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
ɂɧɯɢɛɢɬɨɪɢɬɟ ɫɟ ɢɡɦɟɪɜɚɬ ɜ Bethesda unit (BU) ɢ ɫɩɨɪɟɞ ɬɢɬɴɪɚ ɫɟ ɪɚɡɞɟɥɹɬ ɧɚ:  

 ɧɢɫɤɨɬɢɬɴɪɧɢ (< 5 BU) ɢ  
 ɜɢɫɨɤɨɬɢɬɴɪɧɢ (> 5 BU)  

 

3. ɋɤɪɢɧɢɧɝ ɡɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ 

• ɩɪɢ ɞɟɰɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 5 ɞɧɢ ɟɤɫɩɨɡɢɰɹ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɟɧ 
ɮɚɤɬɨɪ ɞɨ 20 ɟɤɫɩɨɡɢɰɢɨɧɧɢ ɞɧɢ (ȿȾ), ɧɚ ɜɫɟɤɢ 10 ɞɧɢ ɦɟɠɞɭ 21 ɢ 50 ȿȾ ɢ 
ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɝɨɞɢɲɧɨ ɞɨ 150 ȿȾ 

• ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɢ ɩɨ-ɜɟɱɟ ɨɬ 150 ȿȾ, ɨɫɜɟɧ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹɬɚ ɧɚ 
6-12 ɦɟɫɟɰɚ, ɜɫɹɤɚ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɪɟɚɤɰɢɹ ɤɴɦ ɚɞɟɤɜɚɬɧɚ ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ 
ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɳ ɮɚɤɬɨɪ ɩɪɢ ɞɨ ɬɨɝɚɜɚ ɚɞɟɤɜɚɬɧɨ ɪɟɚɝɢɪɚɳ 
ɩɚɰɢɟɧɬ, ɧɚɥɚɝɚ ɬɟɫɬɜɚɧɟ ɡɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ  

• ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ ɢ ɩɨ-ɜɟɱɟ ɨɬ 150 ȿȾ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɫɟ ɢɡɫɥɟɞɜɚɬ 
ɩɪɢ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɨɤɚɡɚɧɢɟ  

• ɩɪɟɞɢ ɜɫɹɤɚ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɚ ɩɪɨɰɟɞɭɪɚ 
• ɚɤɨ ɱɟɫɬɨɬɚɬɚ ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ ɫɟ ɭɜɟɥɢɱɢ ɢɥɢ ɢɦɚ ɥɨɲ ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɢ/ɢɥɢ 

ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɧɚ ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
• ɚɤɨ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɟ ɩɪɨɦɟɧɟɧɨ ɫ ɞɪɭɝ ɜɢɞ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ, ɫɤɪɢɧɢɪɚɧɟ 

ɡɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɫɪɟɳɭ FVIII ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɩɪɟɞɢ ɜɤɥɸɱɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɧɨɜɢɹ 
ɩɪɟɩɚɪɚɬ ɢ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɬɟ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɫɥɟɞ ɩɪɨɦɹɧɚɬɚ ɢɥɢ 
ɚɤɨ ɢɦɚ ɩɪɨɦɹɧɚ ɜ ɱɟɫɬɨɬɚɬɚ ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ 

• ɩɪɟɞɜɚɪɢɬɟɥɧɨ ɧɟɥɟɤɭɜɚɧɢ ɢ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ ɥɟɤɭɜɚɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɟɠɤɚ 
ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɛɢɥɢ ɩɨɞɥɨɠɟɧɢ ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɟɤɫɩɨɡɢɰɢɹ ɧɚ FVIII (≥ 
5 EȾ), ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɜɧɢɦɚɬɟɥɧɨ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚɧɢ ɢ ɫɤɪɢɧɢɪɚɧɢ 

• ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɥɟɤɚ ɢ ɭɦɟɪɟɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ A, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɩɨɥɭɱɚɜɚɥɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ 
FVIII, ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɟɠɟɝɨɞɧɨ ɬɟɫɬɜɚɧɟ; ɬɟɫɬɜɚɧɟ ɡɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɫɟ 
ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɥɟɞ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɟɤɫɩɨɡɢɰɢɹ ɧɚ FVIII (≥ 5 EȾ) ɢ ɫɥɟɞ ɨɩɟɪɚɰɢɹ  

• ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɥɟɤɚ ɢ ɭɦɟɪɟɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ, ɤɨɢɬɨ ɢɦɚɬ ɦɭɬɚɰɢɹ, 
ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɜɢɫɨɤ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɟɧ ɪɢɫɤ ɢ/ɢɥɢ ɮɚɦɢɥɧɚ ɚɧɚɦɧɟɡɚ ɡɚ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ, ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɞɥɚɝɚɬ ɧɚ ɬɟɫɬ ɫɥɟɞ ɜɫɹɤɚ ɟɤɫɩɨɡɢɰɢɹ ɧɚ FVIII 

• ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ ɢ ɚɥɟɪɝɢɱɧɚ ɪɟɚɤɰɢɹ, ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɬɟɫɬɜɚɧɢ 
ɩɪɟɞɢ ɜɫɹɤɚ ɫɥɟɞɜɚɳɚ ɟɤɫɩɨɡɢɰɢɹ ɧɚ FIX 

• ɜɫɟɤɢ ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɟɧ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɟɧ ɬɟɫɬ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɩɨɬɜɴɪɞɟɧ ɫ ɜɬɨɪɚ 
ɩɪɨɛɚ ɜɴɡɦɨɠɧɨ ɧɚɣ-ɫɤɨɪɨ.  
 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ 

ʚˈ˚ˈːˋˈ ː˃ ˅ˋ˔ˑˍˑ˕ˋ˕ъ˓ː˃ ˘ˈˏˑ˗ˋˎˋя А – ˇ˅ˈ ˑ˒˙ˋˋ: 
 ле̸е̛̦е ̛ п̬о̴̛л̌кт̛к̌ ̦̌ к̬̻̏о̛̚л̛̛̏ ̭ „̜̍̌п̭̌͟ п̬одукт̛: coagulation factor VIII inhibitor 
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bypassing activity ̛л̛ eptacog alfa (rFVIIa) 

 е̬̌д̛к̶̛̌́ ̦̌ ̵̛̛̛̦̍то̛̬̦те ̦̌т̛тел̌ ̸̬е̚ ̛̦дуќ̶̛ ̦̌ ̛̥у̦е̦ толе̬̦̭̌ ;ʰʰ˃Ϳ.  

Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɧɢɫɤɨɬɢɬɴɪɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ: 
 ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɨɫɬɚɧɟ ɧɟɩɪɨɦɟɧɟɧɨ ɢ ɞɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢ ɫ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɩɨ-

ɜɢɫɨɤɢ ɞɨɡɢ ɮɚɤɬɨɪ VIII ɢɥɢ 

 ɞɚ ɫɥɟɞɜɚ ɟɞɧɚ ɨɬ ɨɩɰɢɢɬɟ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɢɫɨɤɨɬɢɬɴɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 

 ɜɴɜ ɜɫɢɱɤɢ ɫɥɭɱɚɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɢ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɢ ɧɚ ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ 
ɤɢɫɟɥɢɧɚ 

 
Ⱦɨɫɬɴɩɧɢ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ: 
 

INN                                     ȾɈɁȺ 

COAGULATION FACTOR 
VIII INHIBITOR 
BYPASSING ACTIVITY 

50-100 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɫ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɚ 
ɞɨɡɚ ɞɨ 100 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. ɢ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ ɞɧɟɜɧɚ 
ɞɨɡɚ ɞɨ 200 IU/ɤɝ.ɬ.ɦ. 
 

EPTACOG ALFA 

ȼɴɡɦɨɠɧɨ ɧɚɣ-ɪɚɧɨ ɫɥɟɞ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ 
ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɚ ɩɨ 90 ȝg ɧɚ kg ɬɟɥɟɫɧɚ ɦɚɫɚ i.v. 
ɛɨɥɭɫ ɤɚɬɨ ɢɧɢɰɢɚɥɧɚ ɞɨɡɚ. ɇɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɫɥɟɞ 
ɩɴɪɜɨɬɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɫɚ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ 
ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ 2-3 ɢɧɠɟɤɰɢɢ ɩɪɟɡ 2-3 ɱɚɫɨɜɢ 
ɢɧɬɟɪɜɚɥɢ ɧɚ ɫɴɳɚɬɚ ɞɨɡɚ ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ 
ɟɮɟɤɬ. 

 
 
5.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɩɪɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 
5.2.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɧɢɫɤɨɬɢɬɴɪɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɧɢɫɤɨɬɢɬɴɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɫ ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ, ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ FVIII:  

 ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨɬɨ FVІІІ, ɤɨɟɬɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɨɠɢ ɟ ɫɭɦɚ ɨɬ: FVІІІ ɡɚ 
ɧɟɭɬɪɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢɬɟ ɚɧɬɢɬɟɥɚ (= ɬɢɬɴɪ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢɬɟ 
ɚɧɬɢɬɟɥɚ ɯ ɩɥɚɡɦɟɧɢɹ ɨɛɟɦ ɜ ml (ɩɥɚɡɦɟɧɢɹɬ ɨɛɟɦ ɜ ml = ɬɟɝɥɨɬɨ ɜ kg ɯ 40)) ɢ 
FVІІІ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɤɨɧɤɪɟɬɧɢɹ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ (ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ 
ɧɟɭɫɥɨɠɧɟɧɚ ɫ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ) 

 ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɩɨɥɨɜɢɧɚɬɚ ɨɬ ɢɡɱɢɫɥɟɧɨɬɨ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɫɟ ɩɪɚɜɢ ɤɚɬɨ ɛɨɥɭɫ, 
ɚ ɨɫɬɚɧɚɥɨɬɨ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɫ ɩɟɪɮɭɡɨɪ ɤɚɬɨ ɩɨɫɬɨɹɧɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ; ɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ 
ɞɨɡɢ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɩɨɞ ɮɨɪɦɚɬɚ ɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ 

 ɩɪɢ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɧɟɩɨɜɥɢɹɜɚɧɟ ɫɟ ɩɪɟɞɩɪɢɟɦɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɜɢɫɨɤɨɬɢɬɴɪɧɚ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 

 
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɧɢɫɤɨɬɢɬɴɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ɫ “ɛɚɣɩɚɫ” ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ:  

 ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɟɧ ɚɤɬɢɜɢɪɚɧ ɮɚɤɬɨɪ VІІ (rFVIIa, eptacog alfa) 90 ȝg/kg ɛɨɥɭɫ ɩɪɟɡ 
2-3 ɱɚɫɨɜɢ ɢɧɬɟɪɜɚɥɢ ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɟɮɟɤɬ ɢɥɢ 270 µg/kg ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ 

 ɩɪɟɩɚɪɚɬ, ɫɴɞɴɪɠɚɳ ɚɤɬɢɜɢɪɚɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɧɚ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜɢɹ ɤɨɦɩɥɟɤɫ 
(coagulation factor VIII inhibitor bypassing activity) ɜ ɞɨɡɚ 50-100 IU/kg ɩɪɟɡ 12 
ɱɚɫɚ (ɩɪɢ ɬɟɠɤɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɢ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɨɠɢ 
ɢ ɩɪɟɡ 6-8 ɱɚɫɚ) ɫ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɚ ɞɨɡɚ 100 IU/kg ɢ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ 
ɞɧɟɜɧɚ ɞɨɡɚ 200 IU/kg 

 ɩɪɢ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ ɫɟ ɢɡɝɨɬɜɹ ɤɨɧɤɪɟɬɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɫɯɟɦɚ 
ɨɬɝɨɜɚɪɹɳɚ ɧɚ ɩɪɢɧɰɢɩɢɬɟ, ɨɩɢɫɚɧɢ ɩɪɢ ɧɟɭɫɥɨɠɧɟɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ; ɦɨɝɚɬ ɞɚ 
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ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɢ ɞɜɚɬɚ ɜɢɞɚ “ɛɚɣɩɚɫ” ɩɪɟɩɚɪɚɬɚ. 
 

5.2.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɜɢɫɨɤɨɬɢɬɴɪɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɢɫɨɤɨɬɢɬɴɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ɫ “ɛɚɣɩɚɫ” ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ: 

 ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɟɧ ɚɤɬɢɜɢɪɚɧ ɮɚɤɬɨɪ VІІ (eptacog alfa) 90 ȝg/kg ɛɨɥɭɫ ɩɪɟɡ 2-3 
ɱɚɫɨɜɢ ɢɧɬɟɪɜɚɥɢ ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɟɮɟɤɬ ɢɥɢ 270 µg/kg ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ 

 ɩɪɟɩɚɪɚɬ, ɫɴɞɴɪɠɚɳ ɚɤɬɢɜɢɪɚɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɧɚ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜɢɹ ɤɨɦɩɥɟɤɫ 
(coagulation factor VIII inhibitor bypassing activity) ɜ ɞɨɡɚ 50-100 IU/kg ɩɪɟɡ 12 
ɱɚɫɚ (ɩɪɢ ɬɟɠɤɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɢ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɨɠɢ 
ɢ ɩɪɟɡ 6-8 ɱɚɫɚ) ɫ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɚ ɞɨɡɚ 100 IU/kg ɢ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ 
ɞɧɟɜɧɚ ɞɨɡɚ 200 IU/kg 

 rFVIIa ɟ ɫɪɟɞɫɬɜɨ ɧɚ ɢɡɛɨɪ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɜɢɫɨɤɨɬɢɬɴɪɧɚ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ ɢɥɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɚɥɟɪɝɢɱɧɚ ɪɟɚɤɰɢɹ ɤɴɦ 
ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ, ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ FIX 

 ɩɪɢ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ ɫɟ ɢɡɝɨɬɜɹ ɤɨɧɤɪɟɬɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɫɯɟɦɚ 
ɨɬɝɨɜɚɪɹɳɚ ɧɚ ɩɪɢɧɰɢɩɢɬɟ, ɨɩɢɫɚɧɢ ɩɪɢ ɧɟɭɫɥɨɠɧɟɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ; ɦɨɝɚɬ ɞɚ 
ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɢ ɞɜɚɬɚ ɜɢɞɚ “ɛɚɣɩɚɫ” ɩɪɟɩɚɪɚɬɚ 
 

ɉɥɚɡɦɚɮɟɪɟɡɚ ɢɥɢ ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ (ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɜ ɫɥɭɱɚɢ ɧɚ ɫɩɟɲɧɨɫɬ ɢ ɩɪɢ 
ɧɟɭɫɩɟɯ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ “ɛɚɣɩɚɫ” ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ)  
 
5.3. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɨɬɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ɩɪɢ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɱɪɟɡ ɂɧɞɭɤɰɢɹ ɧɚ 
ɢɦɭɧɟɧ ɬɨɥɟɪɚɧɫ (ɂɂɌ) 
5.3.1. ɉɪɟɩɨɪɴɤɢ ɩɪɟɞɢ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɂɂɌ 

 Ʉɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢɬɟ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɥɟɤɭɜɚɧɢ ɫ rFVIIa, ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɛɟɝɧɟ ɩɨɤɚɱɜɚɧɟ ɧɚ ɬɢɬɴɪɚ ɧɚ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢɬɟ ɚɧɬɢɬɟɥɚ ɜ ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɧɚ ɚɧɚɦɧɟɫɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 ɩɪɢ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɂɂɌ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɫɴɳɢɹɬ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ FVIII, ɤɨɣɬɨ ɩɚɰɢɟɧɬɴɬ ɟ 
ɩɨɥɭɱɚɜɚɥ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɚ 

  

5.3.2. ɂɂɌ ɩɪɢ ɧɢɫɤɨɬɢɬɴɪɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ  
 ɩɪɢ ɞɟɰɚ: FVIII 50-100 UI/kg ɬɪɢ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɧɨɪɦɚɥɧɨ 

ɩɥɚɡɦɟɧɨ ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ (> 66%) ɢ ɩɨɥɭɠɢɜɨɬ (ɧɚɞ 6 ɱɚɫɚ) ɧɚ FVІІІ 
 ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ: ɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɟɥɢɦɢɧɚɰɢɨɧɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɳɨ 

ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ FVІІІ ɬɪɢ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɯ 50 UI/kg. 
 

5.3.3. ɂɂɌ ɩɪɢ ɜɢɫɨɤɨɬɢɬɴɪɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ 
Ⱦɟɰɚ ɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ: 

 FVIII 100-200 UI/kg ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɧɨɪɦɚɥɧɨ ɩɥɚɡɦɟɧɨ 
ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɢ ɩɨɥɭɠɢɜɨɬ ɧɚ FVІІІ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɧɹɤɨɥɤɨ ɦɟɫɟɰɚ; 
ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɟ ɫ coagulation factor VIII inhibitor bypassing activity ɜ ɞɨɡɚ 50 UI/kg 
ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɟɥɢɦɢɧɢɪɚɧɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢɬɟ ɚɧɬɢɬɟɥɚ 

 ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɧɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧ rFVIIa ɜ ɞɨɡɚ 90 ȝg/kg ɩɪɟɡ 2-3 ɱɚɫɚ 
ɢɥɢ 270 µg/kg ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ 
ɟɥɢɦɢɧɢɪɚɧɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢɬɟ ɚɧɬɢɬɟɥɚ 
 

5.3.4. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɭɫɩɟɯ 

 ɢɡɱɟɡɜɚɧɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ (< 0.6 BU/ml) 
 ɧɨɪɦɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ in vivo ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ FVІІІ (>66%) 
 ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɩɨɥɭɠɢɜɨɬ ɜ ɰɢɪɤɭɥɚɰɢɹɬɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ  > 6 ɱɚɫɚ  
 ɩɪɢ ɧɟɭɫɩɟɲɧɨ ɟɥɢɦɢɧɢɪɚɧɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢɬɟ ɚɧɬɢɬɟɥɚ ɜ ɫɪɨɤ ɞɨ ɟɞɧɚ 
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ɝɨɞɢɧɚ ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ ɩɪɟɤɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ ɂɂɌ 
ɉɪɢ ɭɫɩɟɲɧɨ ɩɪɢɤɥɸɱɢɥɚ ɂɂɌ   

 ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɫ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɱɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ FVІІІ 
 

ɉɪɢ ɧɟɭɫɩɟɲɧɨ ɩɪɢɤɥɸɱɢɥɚ ɂɂɌ 

 ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɚ ɂɂɌ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (Rituximab, Cyclosporine, 
Mycophenolate mofetil) 

 ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɫ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢɥɢ ɥɟɱɟɧɢɟ “ɩɪɢ ɧɭɠɞɚ” ɫ “ɛɚɣɩɚɫ” 
ɩɪɨɞɭɤɬɢ 
 

5.4. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɨɬɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ɩɪɢ ɥɟɤɚ/ɫɪɟɞɧɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ 
ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɢ ɩɪɢ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ ɱɪɟɡ ɂɂɌ 
5.4.1. Ʌɟɤɚ ɢ ɫɪɟɞɧɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 

 ɬɟɡɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɚ ɫɤɥɨɧɧɢ ɞɚ ɪɟɚɝɢɪɚɬ ɩɨ-ɫɥɚɛɨ ɧɚ ɂɂɌ 

 ɂɂɌ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɡɚɩɚɡɢ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɪɚɡɜɢɜɚɬ ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɳɨ ɤɴɪɜɟɧɟ 

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɤɴɪɜɟɧɟ, ɧɚɩɨɞɨɛɹɜɚɳɨ ɮɟɧɨɬɢɩɚ ɧɚ ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ, 
ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɢ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
 

5.4.2. ɏɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ 

 ɫɬɟɩɟɧɬɚ ɧɚ ɭɫɩɟɯ ɩɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ȼ 
ɟ ɧɢɫɤɚ (25%) ɢ ɢɦɚ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɪɢɫɤɨɜɟ ɨɬ ɚɧɚɮɢɥɚɤɫɢɹ ɢ ɧɟɨɛɪɚɬɢɦ 
ɧɟɮɪɨɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ 

 ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɧɚɩɪɚɜɢ ɨɩɢɬ ɡɚ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
 

5.5. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɢ ɱɟɫɬɢ 
ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɂɂɌ ɟ ɧɟɭɫɩɟɲɧɚ ɢɥɢ ɧɟ ɟ ɨɛɫɴɠɞɚɧɚ 

 Coagulation factor VIII inhibitor bypassing activity: 70-100 UI/kg ɜɟɞɧɴɠ ɢɥɢ ɞɜɚ 
ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ, ɩɪɟɡ ɞɟɧ ɢɥɢ ɬɪɢ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ 

 Emicizumab*: ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɚ ɞɨɡɚ 3 mg/kg ɜɟɞɧɴɠ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɡɚ ɩɴɪɜɢɬɟ 4 
ɫɟɞɦɢɰɢ (ɧɚɬɨɜɚɪɜɚɳɚ ɞɨɡɚ), ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɨ ɨɬ 1,5 mg/kg ɜɟɞɧɴɠ ɫɟɞɦɢɱɧɨ 
(ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɞɨɡɚ), ɩɪɢɥɨɠɟɧɢ ɤɚɬɨ ɩɨɞɤɨɠɧɚ ɢɧɠɟɤɰɢɹ. 
 

5.6. ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ “ɛɚɣɩɚɫ” ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ ɩɪɢ ɢɧɜɚɡɢɜɧɢ ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ/ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɢ 
ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ 

 rFVIIa (eptacog alfa): 90 ȝg/kg ɧɟɩɨɫɪɟɞɫɬɜɟɧɨ ɩɪɟɞɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹɬɚ ɫ 
ɩɨɜɬɚɪɹɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɫɥɟɞ 2 ɱɚɫɚ ɢ ɧɚ 2-3 ɱɚɫɨɜɢ ɢɧɬɟɪɜɚɥɢ ɫɥɟɞ ɬɨɜɚ ɩɪɟɡ 
ɩɴɪɜɢɬɟ 24-48 ɱɚɫɚ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹɬɚ ɢ ɤɥɢɧɢɱɧɨɬɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ɧɚ 
ɩɚɰɢɟɧɬɚ; ɩɪɢ ɝɨɥɹɦɚ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ, ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ 
ɩɪɨɞɴɥɠɢ ɩɪɟɡ 2-4 ɱɚɫɨɜɢ ɢɧɬɟɪɜɚɥɢ ɡɚ 6-7 ɞɧɢ, ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɢɧɬɟɪɜɚɥɴɬ ɧɚ 
ɞɨɡɢɪɚɧɟ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɭɜɟɥɢɱɢ ɧɚ 6-8 ɱɚɫɚ ɡɚ ɨɳɟ 2 ɫɟɞɦɢɰɢ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Coagulation factor VIII inhibitor bypassing activity: ɧɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ 100 UI/kg 
ɩɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɞɨɡɚ 50-100 UI/kg ɫɥɟɞ 6-12 ɱɚɫɚ; ɤɚɬɨ 
ɩɨɫɬɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɞɨɡɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ 50-100 UI/kg ɜ ɢɧɬɟɪɜɚɥɢ ɨɬ 6-
12 ɱɚɫɚ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɚɬɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ, ɨɛɳɨɬɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ɧɚ 
ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɢ ɤɥɢɧɢɱɧɚɬɚ ɟɮɟɤɬɢɜɧɨɫɬ; ɧɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɧɚɞɜɢɲɚɜɚ 
ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚɬɚ ɞɧɟɜɧɚ ɞɨɡɚ ɨɬ 200 UI/kg. 
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ʥоле̭т ̦̌ von Willebrand 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ȼɨɥɟɫɬɬɚ ɧɚ ȼɢɥɟɛɪɚɧɞ (Ȼȼ, von Willebrand, VWD) ɟ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨɬɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɨɬ 
ɝɪɭɩɚɬɚ ɧɚ ɜɪɨɞɟɧɢɬɟ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ ɧɚ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɧɟ ɢ ɫɟ ɞɴɥɠɢ ɧɚ ɥɢɩɫɚ ɢɥɢ 
ɧɚɪɭɲɟɧɚ ɫɬɪɭɤɬɭɪɚ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɚ ɧɚ von Willebrand (VWF). Ɉɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɫɟ 
ɭɧɚɫɥɟɞɹɜɚ ɩɨ ɚɜɬɨɡɨɦɧɨ-ɞɨɦɢɧɚɧɬɟɧ ɧɚɱɢɧ, ɧɨ ɫɚ ɨɩɢɫɚɧɢ ɢ ɫɥɭɱɚɢ ɧɚ ɚɜɬɨɡɨɦɧɨ-
ɪɟɰɟɫɢɜɧɚ ɢ ɏ-ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɮɨɪɦɚ. Ɂɚɫɹɝɚ ɞɜɚɬɚ ɩɨɥɚ ɫ ɱɟɫɬɨɬɚ 1/100-10 000. 
Ʉɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɹɜɟɧɢɬɟ ɮɨɪɦɢ, ɢɡɢɫɤɜɚɳɢ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɫɚ ɨɤɨɥɨ 1/1000, ɨɬ ɤɨɢɬɨ 75% ɫɚ 
Ɍɢɩ 1 VWD ɢ 20% Ɍɢɩ 2 VWD; ɬɢɩ 3 VWD ɫɟ ɫɪɟɳɚ ɦɧɨɝɨ ɪɹɞɤɨ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
Ʉɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ VWF 

 Ɍɢɩ 1. ɑɚɫɬɢɱɟɧ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ VWF 

 Ɍɢɩ 3. ɉɪɚɤɬɢɱɟɫɤɢ ɩɴɥɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ VWF 
Ʉɚɱɟɫɬɜɟɧɢ ɞɟɮɟɤɬɢ ɧɚ VWF 

 Ɍɢɩ 2Ⱥ. ɇɚɦɚɥɟɧɚ VWF-ɡɚɜɢɫɢɦɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɚ ɚɞɯɟɡɢɹ ɩɨɪɚɞɢ 
ɫɟɥɟɤɬɢɜɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɝɨɥɟɦɢ ɦɨɥɟɤɭɥɧɢ ɦɭɥɬɢɦɟɪɢ ɧɚ VWF 

 Ɍɢɩ 2ȼ. ɍɜɟɥɢɱɟɧ ɚɮɢɧɢɬɟɬ ɧɚ VWF ɤɴɦ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢɹ GPIb 

 Ɍɢɩ 2M. ɇɚɦɚɥɟɧɚ VWF-ɡɚɜɢɫɢɦɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɚ ɚɞɯɟɡɢɹ ɛɟɡ 
ɫɟɥɟɤɬɢɜɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɝɨɥɟɦɢ ɦɨɥɟɤɭɥɧɢ ɦɭɥɬɢɦɟɪɢ ɧɚ VWF 

 Ɍɢɩ 2N. ɇɚɦɚɥɟɧ ɚɮɢɧɢɬɟɬ ɧɚ VWF ɤɴɦ FVIII 
 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 

 Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ 

 Ɉɛɟɤɬɢɜɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ, ɜɤɥ. ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ, ɫɪɟɞɟɧ ɨɛɟɦ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 
(MPV) ɢ ɫɤɥɨɧɧɨɫɬ ɡɚ ɝɪɭɩɢɪɚɧɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 

 ɋɤɪɢɧɢɪɚɳ ɯɟɦɨɫɬɚɡɢɨɥɨɝɢɱɟɧ ɩɚɧɟɥ: PT, ɚPTT, ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ  
 Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɩɚɧɟɥ:  

- VWF ɚɧɬɢɝɟɧ (VWF:Ag) 
- VWF ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ (ɪɢɫɬɨɰɢɬɢɧ ɤɨɮɚɤɬɨɪ ɢɥɢ ɤɨɥɚɝɟɧ-ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ, 

VWF:Rɋo) 
- VIII ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ (ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ FVIII) 

 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɬɢɩɚ ɧɚ Ȼȼ 

 VWF ɦɭɥɬɢɦɟɪɢ 

 ɪɢɫɬɨɰɢɬɢɧ-ɢɧɞɭɰɢɪɚɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɚ ɚɝɪɟɝɚɰɢɹ (RIPA) ɡɚ Ɍɢɩ 2ȼ VWD  
 ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ (VWF DNA) ɩɪɢ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ  

 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
3.3.1. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ Ȼȼ: 
 

ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ Ȼɨɥɟɫɬ ɧɚ ȼɢɥɟɛɪɚɧɞ “ɧɢɫɴɤ” VWF 
VWF:Rɋo < 30 IU/dL 30-50 IU/dL 
VWF:Ag < 30 IU/dL ɢɥɢ ɧɨɪɦɚɥɟɧ 30-50 IU/dL 
FVIII ɧɚɦɚɥɟɧ ɢɥɢ ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɧɚɦɚɥɟɧ ɢɥɢ ɧɨɪɦɚɥɟɧ 
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3.3.2. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɬɢɩɚ ɧɚ Ȼȼ: 
 

Ɍɢɩ VWF ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ RIPA Ɇɭɥɬɢɦɟɪɢ 
Ɍɢɩ 1 (ɤɥɚɫɢɱɟɫɤɢ) ɧɚɦɚɥɟɧɚ ɧɚɦɚɥɟɧɚ - ɧɚɦɚɥɟɧɢ 

- ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ 
ɜɫɢɱɤɢ 
ɦɭɥɬɢɦɟɪɢ 

Ɍɢɩ 2 
2Ⱥ 
2ȼ 
2Ɇ 
2N 

 
ɧɚɦɚɥɟɧɚ 
ɧɚɦɚɥɟɧɚ 
ɧɚɦɚɥɟɧɚ 
ɧɨɪɦɚɥɧɚ 

 
ɧɚɦɚɥɟɧɚ 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɚ 
ɧɚɦɚɥɟɧɚ 
ɧɨɪɦɚɥɧɚ 

 
ɧɚɦɚɥɟɧɢ ɝɨɥɟɦɢ 
ɢ ɫɪɟɞɧɢ 
ɧɚɦɚɥɟɧɢ ɝɨɥɟɦɢ 
ɧɨɪɦɚɥɧɢ  
ɧɨɪɦɚɥɧɢ 

Ɍɢɩ 3 (ɬɟɠɴɤ) ɫɢɥɧɨ ɧɚɦɚɥɟɧɚ ɫɢɥɧɨ ɧɚɦɚɥɟɧɚ ɧɟɨɬɤɪɢɜɚɟɦɢ 
 
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
ɏɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ, ɏɟɦɨɮɢɥɢɹ B, ɋɢɧɞɪɨɦ ɧɚ Bernard-Soulier, ɞɟɮɟɤɬɢ ɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹɬɚ ɧɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ; ɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɱɧɢ ɞɟɮɟɤɬɢ; ɩɪɢɞɨɛɢɬ vWD ɢ ɞɪ. 
 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧɚɬɚ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹ ɧɚ VWF ɱɪɟɡ ɫɬɢɦɭɥɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɨɫɜɨɛɨɠɞɚɜɚɧɟɬɨ ɦɭ ɨɬ ɟɧɞɨɝɟɧɧɢɬɟ ɞɟɩɚ ɧɚ ɨɪɝɚɧɢɡɦɚ ɫ Desmopressin 
(DDAVP)* 

 ɡɚɦɟɫɬɢɬɟɥɧɨ ɜɴɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ VWF ɱɪɟɡ ɜɢɫɨɤɨɩɪɟɱɢɫɬɟɧɢ ɩɥɚɡɦɟɧɢ 
ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ, ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ VWF 

 ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ ɚɝɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɬɢɦɭɥɢɪɚɬ ɯɟɦɨɫɬɚɡɚɬɚ ɢ ɩɨ-ɛɴɪɡɨɬɨ 
ɡɚɡɞɪɚɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɪɚɧɢ 
 

5.2. Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɨɩɰɢɢ 
5.2.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫ Desmopressin (DDAVP)* 

 ɜɟɧɨɡɧɨ (0.3 mcg/kg) ɢɥɢ ɢɧɬɪɚɧɚɡɚɥɧɨ (150 mcg ɢɥɢ ɟɞɧɨ ɜɩɪɴɫɤɜɚɧɟ ɡɚ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 50 kg ɢ 300 mcg ɢɥɢ ɞɜɟ ɜɩɪɴɫɤɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 50 kg). 

 ɩɪɢ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ DDAVP ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɩɪɟɞɜɚɪɢɬɟɥɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɟɮɟɤɬ ɱɪɟɡ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ VWF:Rɋo ɢ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ ɧɚ FVIII ɩɪɟɞɢ 
ɢ ɟɞɢɧ ɱɚɫ ɫɥɟɞ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ DDAVP; ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɫɴɞɢ ɢ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ 
ɬɟɫɬɜɚɧɟ ɢ ɧɚ 2ɢ-4ɢ ɱɚɫ ɫɥɟɞ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ DDAVP 

 ɩɨ-ɝɨɥɹɦɚɬɚ ɱɚɫɬ ɨɬ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ Ɍɢɩ 1 VWD ɨɬɝɨɜɚɪɹɬ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ DDAVP; 
ɜ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɧɚ VWF:Rɋo <10 IU/dl ɢ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ ɧɚ FVIII < 20 IU/dl ɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ 
ɜɟɪɨɹɬɧɨ ɞɚ ɢɦɚɬ ɡɧɚɱɢɦ ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ Ɍɢɩ 2 VWD DDAVP ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɫ ɩɨɜɢɲɟɧɨ 
ɜɧɢɦɚɧɢɟ ɢɥɢ ɞɚ ɧɟ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ; ɩɪɢ Ɍɢɩ 2 VWD, DDAVP ɳɟ ɭɜɟɥɢɱɢ 
ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹɬɚ ɧɚ VWF, ɧɨ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹɬɚ ɦɭ ɳɟ ɨɫɬɚɧɟ ɧɟɩɪɨɦɟɧɟɧɚ, ɚ ɩɪɢ 
Ɍɢɩ 2ȼ ɦɨɠɟ ɞɚ ɪɟɡɭɥɬɢɪɚ ɜ ɬɪɚɧɡɢɬɨɪɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

 ɫɬɪɚɧɢɱɧɢɬɟ ɟɮɟɤɬɢ ɜɤɥɸɱɜɚɬ ɡɚɱɟɪɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɥɢɰɟɬɨ, ɬɪɚɧɡɢɬɨɪɧɚ ɯɢɩɟɪ- ɢɥɢ 
ɯɢɩɨɬɨɧɢɹ, ɝɥɚɜɨɛɨɥɢɟ, ɚɛɞɨɦɢɧɚɥɟɧ ɞɢɫɤɨɦɮɨɪɬ ɢ ɡɚɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ ɬɟɱɧɨɫɬɢ 

 ɩɪɢ ɦɚɥɤɢ ɞɟɰɚ ɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ɨɬ ɯɢɩɨɧɚɬɪɢɟɦɢɹ ɢ ɝɴɪɱ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ 
ɨɛɫɴɠɞɚ ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ. 
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 ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɛɟɝɧɟ ɬɚɯɢɮɢɥɚɤɫɢɹ, ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ DDAVP ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɫɟ ɩɪɟɤɴɫɜɚ 
ɫɥɟɞ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ 2 ɢɥɢ 3 ɞɧɟɜɧɢ ɞɨɡɢ 

 DDAVP ɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɩɪɢ ɞɟɰɚ ɩɨɞ 4-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ  
 

5.2.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫ ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ* 
Ɇɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɨ ɩɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɟɩɢɫɬɚɤɫɢɫ, ɤɴɪɜɟɧɟ ɨɬ ɭɫɬɚɬɚ 
ɢ ɦɟɧɨɪɚɝɢɹ ɢ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ desmopressin ɢɥɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ, ɫɴɞɴɪɠɚɳ 
VWF ɩɪɢ ɡɴɛɧɢ ɟɤɫɬɪɚɤɰɢɢ ɢ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɢ ɦɚɧɢɩɭɚɰɢɢ. 
 

5.2.3. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ, ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ VWF 

 ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ ɜ Ȼɴɥɝɚɪɢɹ, ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ VWF (FVIII/VWF), ɫ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɡɚ VWD: von Willebrand factor and coagulation factor VІІІ 
in combination  

 ɞɨɡɢɪɚɧɟɬɨ ɢ ɪɟɠɢɦɢɬɟ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɩɪɢ ɪɚɡɥɢɱɧɢɬɟ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɢ ɢ ɬɟɠɟɫɬ 
ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɫɚ ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ 
 

5.2.4. Ⱦɨɫɬɴɩɧɢ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ: 
INN                                     ȾɈɁȺ 

VON WILLEBRAND FACTOR 
AND COAGULATION 
FACTOR VIII IN 
COMBINATION 

ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɚɬɚ ɞɨɡɚ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɱɪɟɡ 
ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ ɫɥɟɞɧɚɬɚ ɮɨɪɦɭɥɚ: 
ɢɡɢɫɤɜɚɧɢɹɬ ɛɪɨɣ ɟɞɢɧɢɰɢ = ɬɟɥɟɫɧɚ ɦɚɫɚ (kg) ɯ 
ɠɟɥɚɧɨɬɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪ VІІІ (%) ɯ 0.5. 
 

 
Ɉɛɨɛɳɟɧɚ ɬɚɛɥɢɰɚ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ VWD ɫ DDAVP ɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ FVIII/VWF 

Ɍɢɩ VWD Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɴɪɜɢ ɢɡɛɨɪ Ⱥɥɬɟɪɧɚɬɢɜɧɨ ɢ 
ɞɨɩɴɥɜɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

Ɍɢɩ 1 DDAVP ɚɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɰɢ, 
ɟɫɬɪɨɝɟɧɢ,  FVIII/ VWF 

ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ 
Ɍɢɩ 2Ⱥ 
Ɍɢɩ2ȼ 
Ɍɢɩ2Ɇ 
Ɍɢɩ2N 

FVIII/ VWF ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ 
FVIII/ VWF ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ 
FVIII/ VWF ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ 

 DDAVP 

DDAVP 

Ɍɢɩ3 FVIII/ VWF ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ DDAVP, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ 
ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ 

 
 

5.3. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 
 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɳɢ 

ɫɬɚɜɧɢ ɢɥɢ ɬɟɠɤɢ ɥɢɝɚɜɢɱɧɨ-ɤɨɠɧɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ 
ɚɞɟɤɜɚɬɧɨ ɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚɧɢ ɨɬ ɞɪɭɝɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
 

5.4. Ɉɫɨɛɟɧɨɫɬɢ ɩɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 
5.4.1. Ɉɫɨɛɟɧɨɫɬɢ ɩɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɥɟɤɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɢ ɩɪɢ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ 
ɥɟɤɢ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ 

 ɥɟɤɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɥɟɤɭɜɚɧɢ ɫ ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɟɧ ɢɥɢ ɢɧɬɪɚɧɚɡɚɥɟɧ 
DDAVP 

 ɚɤɨ ɨɬɝɨɜɨɪɴɬ ɤɴɦ DDAVP e ɧɟɚɞɟɤɜɚɬɟɧ, ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ 
FVIII/VWF 
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 ɩɪɢ ɦɚɥɤɢ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚɬɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɞɨɫɬɢɝɧɟ ɧɢɜɚ 
ɧɚ VWF:Rɋo ɢ FVIII ≥ 30 IU/dl (ɡɚ ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚɧɟ ≥ 50 IU/dl) ɡɚ 1-5 ɞɧɢ 

 ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɟɬɨ ɧɚ DDAVP ɫ ɚɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɰɢ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɡɚ ɟɮɟɤɬɢɜɧɚ 
ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɩɪɢ ɨɪɚɥɧɚ ɯɢɪɭɪɝɢɹ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ VWD ɫ ɥɟɤ ɢɥɢ ɫɪɟɞɟɧ 
ɮɟɧɨɬɢɩ ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ 

 ɩɪɢɦɟɪ ɡɚ ɩɨɜɟɞɟɧɢɟ ɩɪɢ ɡɴɛɧɢ ɟɤɫɬɪɚɤɰɢɢ: 
- ɟɞɢɧɢɱɧɚ ɞɨɡɚ Desmopressin, ɩɪɢɥɨɠɟɧɚ ɫ ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ, 

ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɟ ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɚ ɡɚ ɩɨɤɪɢɜɚɧɟ ɧɚ ɡɴɛɧɢ ɟɤɫɬɪɚɤɰɢɢ; ɚɤɨ ɧɟ 
ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ Desmopressin, ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ FVIII/VWF ɦɨɠɟ ɞɚ 
ɫɟ ɩɪɢɥɨɠɢ ɡɚ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧɢ ɧɢɜɚ ɨɬ 50 IU/dL 

- ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɟɞɧɚ ɞɨɡɚ ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ ɩɪɟɞɢ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ (ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ ɢɥɢ ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɧɨ) ɢ ɞɚ ɫɟ ɩɪɨɞɴɥɠɢ ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ 
ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 5 ɞɧɢ. 
 

5.4.2. Ɉɫɨɛɟɧɨɫɬɢ ɩɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɬɟɠɤɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɢ ɩɪɢ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 
ɧɚ ɝɨɥɟɦɢ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ 

 ɜɫɢɱɤɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɥɚɧɨɜɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɛɚɡɢɪɚɧɢ ɜɴɪɯɭ ɨɛɟɤɬɢɜɧɢ 
ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɞɟɬɟɪɦɢɧɚɧɬɢ, ɨɰɟɧɹɜɚɳɢ ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ ɧɚ VWF:Rɋo ɢ 
FVIII ɩɪɟɞɢ ɢ ɫɥɟɞ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ DDAVP ɢɥɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ FVIII/VWF 

 ɩɪɢ ɬɟɠɤɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ (ɢɧɬɪɚɤɪɚɧɢɚɥɧɢ, ɪɟɬɪɨɩɟɪɢɬɨɧɟɚɥɧɢ) ɢɥɢ ɩɪɢ 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ ɝɨɥɹɦɢ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ, ɧɚɱɚɥɧɢɬɟ ɧɢɜɚ ɧɚ 
ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ ɧɚ VWF:Rɋo ɢ FVIII ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ≥ 100 IU/dl ɢ ɞɚ ɛɴɞɚɬ 
ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɢ ɧɚɞ ≥ 50 IU/dl ɩɨɧɟ 7-10 ɞɟɧɚ 

 ɩɪɢ ɜɫɢɱɤɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɨɥɭɱɚɜɚɳɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ FVIII/VWF, ɤɥɢɧɢɰɢɫɬɢɬɟ 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɢɡɜɴɪɲɜɚɬ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɬɢɱɟɧ ɪɢɫɤ ɢ ɞɚ ɩɪɟɞɫɬɚɜɹɬ 
ɩɨɞɯɨɞɹɳɚ ɫɬɪɚɬɟɝɢɹ ɡɚ ɩɪɟɜɟɧɰɢɹ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɡɚ 

 ɡɚ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɨɬ ɩɟɪɢɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɬɪɨɦɛɨɡɚ, ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ VWF:Rɋo ɧɟ 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɧɚɞɯɜɴɪɥɹɬ 200 IU/dl ɢ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ ɧɚ FVIII ɧɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ 
ɧɚɞɯɜɴɪɥɹ 250 IU/dl. 
 

5.5. Ȼɨɥɟɫɬ ɧɚ ȼɢɥɟɛɪɚɧɞ ɩɪɢ ɠɟɧɢ 
5.5.1. Ɇɟɧɨɪɚɝɢɹ 

 ɯɨɪɦɨɧɚɥɧɢ ɤɨɧɬɪɚɰɟɩɬɢɜɢ ɫɚ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɦɟɧɨɪɚɝɢɹ ɩɪɢ 
ɩɨɞɪɚɫɬɜɚɳɢ ɢɥɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɠɟɧɢ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɩɪɟɞɜɢɠɞɚɬ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 

 ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬɢɬɟ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɜɤɥɸɱɜɚɬ ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ, ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧ 
ɨɪɚɥɟɧ ɤɨɧɬɪɚɰɟɩɬɢɜ, ɫɩɢɪɚɥɚ ɢ desmopressin (ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɱɪɟɡ 
ɢɧɬɪɚɧɚɡɚɥɧɚ ɮɨɪɦɚ) 

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɚ ɦɟɧɨɪɚɝɢɹ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɦɭɥɬɢɞɢɫɰɢɩɥɢɧɚɪɟɧ 
ɩɨɞɯɨɞ ɜ ɬɹɫɧɚ ɜɪɴɡɤɚ ɫ ɝɢɧɟɤɨɥɨɝ; ɨɩɰɢɢɬɟ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɜɤɥɸɱɜɚɬ: ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ 
ɚɧɚɥɨɝ ɧɚ GnRH, ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ FVIII/VWF, ɟɦɛɨɥɢɡɚɰɢɹ ɧɚ 
ɦɚɬɨɱɧɚɬɚ ɚɪɬɟɪɢɹ, ɬɟɪɦɢɱɧɚ ɚɛɥɚɰɢɹ ɧɚ ɟɧɞɨɦɟɬɪɢɭɦɚ ɢ ɧɚɤɪɚɹ 
ɯɢɫɬɟɪɟɤɬɨɦɢɹ 
 

5.5.2. Ȼɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɢ ɪɚɠɞɚɧɟ 

 ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ VWF ɡɚɩɨɱɜɚ ɞɚ ɧɚɪɚɫɬɜɚ ɨɳɟ ɩɪɟɡ 
ɲɟɫɬɚɬɚ ɫɟɞɦɢɰɚ, ɚ ɩɪɟɡ ɬɪɟɬɨɬɨ ɬɪɢɦɟɫɟɱɢɟ ɦɨɠɟ ɬɚɤɚ ɞɚ ɫɟ ɭɜɟɥɢɱɢ, ɱɟ ɩɪɢ 
ɦɧɨɝɨ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ Ɍɢɩ 1 ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɪɟɝɢɫɬɪɢɪɚɧɢ ɧɨɪɦɚɥɧɢ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ; ɧɢɜɚɬɚ 
ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɩɚɞɧɚɬ ɛɴɪɡɨ ɫɥɟɞ ɪɚɠɞɚɧɟɬɨ, ɱɟɫɬɨ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 2-3 ɞɧɢ; ɬɟɡɢ 
ɩɨɜɢɲɟɧɢɹ ɧɟ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚɬ ɩɪɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɨɬ ɬɢɩ 2; ɩɪɢ Ɍɢɩ 2Ȼ, 
ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɚɛɧɨɪɦɧɢɹ VWF ɦɨɠɟ ɞɚ ɩɪɢɱɢɧɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

 ɩɪɢ ɪɚɠɞɚɧɟ ɧɚ ɞɟɬɟ, ɩɪɢ ɠɟɧɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɩɨɫɬɢɝɧɚɬɢ ɧɢɜɚ ɧɚ 
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VWF:Rɋo ɢ FVIII ɩɨɧɟ 50 IU/dL ɩɪɟɞɢ ɪɚɠɞɚɧɟ, ɤɚɬɨ ɬɟɡɢ ɧɢɜɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ 
ɛɴɞɚɬ ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɢ 3-5 ɞɧɢ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɨ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɡɚ ɤɴɫɧɨ ɤɴɪɜɟɧɟ 

 ɉɪɢ VWD Ɍɢɩ 2 ɢ 3 ɫ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɤɨɧɬɪɚɤɰɢɢɬɟ ɫɟ ɡɚɩɨɱɜɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ 
FVІІІ/VWF ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ, ɤɨɟɬɨ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɞɨ 4-5 ɞɧɢ ɫɥɟɞ ɪɚɠɞɚɧɟɬɨ ɢɥɢ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɨɬ ɰɟɡɚɪɨɜɨ ɫɟɱɟɧɢɟ - ɞɨ 7 ɞɧɢ ɫɥɟɞ ɧɟɝɨ; ɞɨɡɚ: 50 IU FVIII/kg 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɱɧɨ ɡɚ ɩɟɪɢɨɞɚ ɧɚ ɪɚɠɞɚɧɟɬɨ ɢ 30 IU FVIII/kg ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ ɢɥɢ 
ɩɪɟɡ ɞɟɧ ɡɚ ɩɟɪɢɨɞ ɨɬ 1-7 ɞɧɢ ɫɥɟɞ ɪɚɠɞɚɧɟɬɨ 

 ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɧɚ DDAVP ɩɪɟɞɢ ɪɚɠɞɚɧɟ ɟ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɨ. Ɇɨɠɟ ɞɚ ɫɟ 
ɩɪɢɥɨɠɢ ɫɥɟɞ ɤɥɚɦɩɢɪɚɧɟ ɧɚ ɩɴɩɧɚɬɚ ɜɪɴɜ ɜ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚ ɞɨɡɚ 

 ɚɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɰɢ ɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ ɜ ɫɥɟɞɪɨɞɨɜɢɹ ɩɟɪɢɨɞ ɩɨɪɚɞɢ ɪɢɫɤ ɨɬ 
ɬɪɨɦɛɨɡɢ 
 

6. ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ 

ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɫɩɨɪɟɞ ɩɪɢɧɰɢɩɢɬɟ ɢ ɚɥɝɨɪɢɬɴɦɚ ɡɚ 
ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɏɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ ɢ ȼ. 
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ʿ̛̬до̛̍т̌ ̵е̥о̴̛л̛я 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
ɉɪɢɞɨɛɢɬɚɬɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ (ɉɏ) ɟ ɩɪɢɞɨɛɢɬɨ ɧɚɪɭɲɟɧɢɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɧɟɬɨ, 
ɩɪɢɱɢɧɟɧɨ ɨɬ ɫɩɨɧɬɚɧɧɨ ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɧɚ ɚɜɬɨɚɧɬɢɬɟɥɚ (ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ) ɫɪɟɳɭ ɟɧɞɨɝɟɧɧɢ 
ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɩɪɢ ɢɧɞɢɜɢɞɢ ɫ ɩɴɪɜɢɱɧɨ ɧɨɪɦɚɥɧɚ ɯɟɦɨɫɬɚɡɚ. 
ɂɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚɬ ɫɪɟɳɭ ɜɫɢɱɤɢ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ 
ɮɚɤɬɨɪɢ, ɤɚɬɨ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɬɟ ɫɚ ɧɚɫɨɱɟɧɢ ɫɪɟɳɭ ɮɚɤɬɨɪ VIII (FVIII), ɩɪɢɱɢɧɹɜɚɳɢ 
ɪɚɡɜɢɬɢɟɬɨ ɧɚ ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ Ⱥ (ɉɏȺ). 
ɑɟɫɬɨɬɚɬɚ ɟ 1.0 -1.5/1 000 000,. Ɉɛɢɱɚɣɧɨ ɧɟ ɫɟ ɫɪɟɳɚ ɩɪɢ ɞɟɰɚ ɢ ɱɟɫɬɨɬɚɬɚ 
ɧɚɪɚɫɬɜɚ ɫ ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ ɢ ɞɨɫɬɢɝɚ 14-15/1 000 000 ɩɪɢ ɯɨɪɚ ɧɚɞ 85 ɝɨɞɢɧɢ. ɋɪɟɳɚ ɫɟ 
ɩɪɢ ɦɴɠɟ ɢ ɠɟɧɢ.  
ȼ 50% ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɩɪɢɱɢɧɚɬɚ ɨɫɬɚɜɚ ɧɟɹɫɧɚ (ɢɞɢɨɩɚɬɢɱɧɚ ɉɏȺ); ɜ ɨɫɬɚɧɚɥɢɬɟ 50% 
ɫɟ ɫɪɟɳɚ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɩɨɫɬɩɚɪɬɚɥɧɢɹ ɩɟɪɢɨɞ ɢɥɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɢ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ, ɧɟɨɩɥɚɡɦɢ, ɢɧɮɟɤɰɢɢ ɢɥɢ ɩɪɢɟɦ ɧɚ ɧɹɤɨɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ. ɋɦɴɪɬɧɨɫɬɬɚ 
ɟ ɦɟɠɞɭ 8% ɢ 42%. 
ȼɧɢɦɚɧɢɟ: ɉɏ ɜɨɞɢ ɞɨ ɜɢɫɨɤɚ ɫɦɴɪɬɧɨɫɬ ɩɪɟɞɢ ɞɚ ɛɴɞɟ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ, ɨɫɨɛɟɧɨ 
ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ ɢ ɢɧɜɚɡɢɜɧɢ ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ!  
  
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 

 ɚɧɚɦɧɟɡɚ 

 ɨɛɟɤɬɢɜɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ, ɜɤɥ. ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ, ɫɪɟɞɟɧ ɨɛɟɦ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ (MPV) 
ɢ ɫɤɥɨɧɧɨɫɬ ɡɚ ɝɪɭɩɢɪɚɧɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 

 ɫɤɪɢɧɢɪɚɳ ɯɟɦɨɫɬɚɡɢɨɥɨɝɢɱɟɧ ɩɚɧɟɥ: PT, ɚPTT, ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ  
 ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ FVIII  
 ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ  
 ɥɭɩɭɫɟɧ ɚɧɬɢɤɨɚɝɭɥɚɧɬ (ɅȺ) 

 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 ɤɪɴɜɧɚ ɝɪɭɩɚ: ȺȼɈ, Rh, Kell, ɚɧɬɢ-ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ 

 ɫɟɪɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɬɪɚɧɫɦɢɫɢɜɧɨ ɩɪɟɞɚɜɚɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ: ɚɧɬɢɬɟɥɚ 
ɫɪɟɳɭ HCV,  HIV ɢ HbsAg 

 ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: ȺɋȺɌ, ȺɅȺɌ, ȺɎ, ȽȽɌ, ɅȾɏ, ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ, ɨɛɳ 
ɛɟɥɬɴɤ, ɚɥɛɭɦɢɧ 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
 ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: ɧɟɹɫɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚ ɞɢɚɬɟɡɚ ɩɪɢ ɢɧɞɢɜɢɞɢ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ 

ɩɪɨɜɟɠɞɚɬ ɚɧɬɢɤɨɚɝɭɥɚɧɬɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ; ɩɨɞɨɡɪɟɧɢɟɬɨ ɡɚ ɉɏȺ ɫɟ ɡɚɫɢɥɜɚ 
ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ, ɚɤɨ ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɟ ɜ ɧɚɩɪɟɞɧɚɥɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɢɥɢ ɟ ɠɟɧɚ ɜ 
ɩɨɫɬɩɚɪɬɚɥɟɧ ɩɟɪɢɨɞ; ɜɚɠɧɚ ɨɫɨɛɟɧɨɫɬ ɟ, ɱɟ ɧɟ ɜɫɢɱɤɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɉɏȺ ɢɦɚɬ 
ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɪɚɡɟɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ 

 ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ:  
- ɢɡɨɥɢɪɚɧɨ ɭɞɴɥɠɟɧɨ aPTT, ɤɨɟɬɨ ɧɟ ɫɟ ɤɨɪɢɝɢɪɚ ɱɪɟɡ ɫɦɟɫɜɚɧɟ ɫ 

ɧɨɪɦɚɥɧɚ ɩɥɚɡɦɚ 
- ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɅȺ ɢ ɩɪɢɞɨɛɢɬ ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ von Willebrand 
- ɧɚɦɚɥɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ FVIII 
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 ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ ɫɪɟɳɭ FVIII  

 ɤɥɢɧɢɱɧɚɬɚ ɬɟɠɟɫɬ ɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɢɹ ɮɟɧɨɬɢɩ ɩɪɢ ɉɏȺ ɧɟ ɤɨɪɟɥɢɪɚ ɫ ɧɢɜɨɬɨ 
ɧɚ FVIII, ɧɢɬɨ ɫ ɬɢɬɴɪɚ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢɬɟ ɚɧɬɢɬɟɥɚ.   

  
3.3.1. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɚɥɝɨɪɢɬɴɦ ɩɪɢ ɉɏȺ 

 
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
ȼɪɨɞɟɧɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ, ȾɂɄ, ɞɢɫɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧɟɦɢɹ, ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ ȼɢɥɟɛɪɚɧɞ, ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 
ɧɚ ɯɟɩɚɪɢɧ, ɥɭɩɭɫ ɚɧɬɢɤɨɚɝɭɥɚɧɬ. 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɤɨɧɬɪɨɥ/ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ 

 ɟɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ 

 ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɨɞɥɟɠɚɳɢɬɟ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ  
 ɩɪɟɞɩɚɡɜɚɧɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɨɬ ɬɪɚɜɦɢ ɢ ɧɟɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɧɜɚɡɢɜɧɢ ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɥɟɤɭɜɚɧɢ ɜ ɤɨɥɚɛɨɪɚɰɢɹ ɫ ɐɟɧɬɴɪ ɩɨ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ 
ɫ ɨɩɢɬ ɜ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ 

 ɢɡɛɹɝɜɚɧɟ ɧɚ ɹɬɪɨɝɟɧɧɨ ɤɴɪɜɟɧɟ: ɢɧɜɚɡɢɜɧɢ ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ 
ɩɪɟɞɩɪɢɟɦɚɧɢ, ɫɚɦɨ ɚɤɨ ɫɚ ɧɟɢɡɛɟɠɧɢ ɢ ɜɟɧɟɩɭɧɤɰɢɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ 
ɫɜɟɞɟɧɢ ɞɨ ɦɢɧɢɦɭɦ 
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5.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɩɪɢ ɉɏȺ 

 ɧɟ ɜɫɢɱɤɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɫɟ ɧɭɠɞɚɹɬ ɨɬ ɯɟɦɨɫɬɚɬɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ, ɧɚɩɪ. ɟɤɯɢɦɨɡɢ 
ɢ ɩɨɞɤɨɠɧɢ ɯɟɦɚɬɨɦɢ 

 ɧɟɡɚɛɚɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɢɡɢɫɤɜɚɬ ɪɟɬɪɨɩɟɪɢɬɨɧɟɚɥɧɢ ɢ ɪɟɬɪɨɮɚɪɢɧɝɟɚɥɧɢ 
ɯɟɦɚɬɨɦɢ, ɦɭɫɤɭɥɧɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɫɴɫ ɢ ɛɟɡ ɤɨɦɩɚɪɬɦɟɧɬ ɫɢɧɞɪɨɦ, 
ɜɴɬɪɟɱɟɪɟɩɧɢ, ɝɚɫɬɪɨɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɧɢ, ɛɟɥɨɞɪɨɛɧɢ ɢ ɩɨɫɬɨɩɟɪɚɬɢɜɧɢ 
ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ, ɬɟɠɤɚ ɯɟɦɚɬɭɪɢɹ ɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɨɬ ɩɨ-ɜɟɱɟ ɦɟɫɬɚ 

 ɢɡɛɨɪɴɬ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɨɞɯɨɞ ɧɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɨɫɧɨɜɚɜɚ ɧɚ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ FVIII 
ɢɥɢ ɬɢɬɴɪɚ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢɬɟ ɚɧɬɢɬɟɥɚ 

 ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɨɬ ɯɟɦɨɫɬɚɬɢɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɡɚ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɫɚ ɬ.ɧ. 
ɡɚɨɛɢɤɚɥɹɳɢ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ ɧɚ FVIII (ɛɚɣɩɚɫ) ɚɝɟɧɬɢ ɤɚɬɨ ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɧɢɹ 
ɮɚɤɬɨɪ VIIa (rFVIIa) ɢɥɢ ɩɥɚɡɦɟɧ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ ɚɤɬɢɜɢɪɚɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɧɚ 
ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜɢɹ ɤɨɦɩɥɟɤɫ (aPCC); ɚɤɨ ɧɚɱɚɥɧɢɹɬ ɛɚɣɩɚɫ ɚɝɟɧɬ ɟ 
ɧɟɟɮɟɤɬɢɜɟɧ, ɞɪɭɝɢɹɬ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɨɫɢɝɭɪɟɧ ɢ ɩɪɢɥɨɠɟɧ ɜ ɪɚɧɟɧ ɟɬɚɩ 

 ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɛɚɣɩɚɫ ɚɝɟɧɬɢ: 
- ɧɚɱɚɥɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɧɚ rFVIIa ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ 90 µg/kg ɧɚ ɜɫɟɤɢ 2 ɱɚɫɚ ɢ ɡɚ 

aPCC 50-100 U/kg ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6-12 ɱɚɫɚ ɫ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ ɞɨɡɚ 200 U/kg. 
- ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬɬɚ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɟ ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɫɬɚɡɚ ɢ ɤɨɧɬɪɨɥ 

ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ 
- ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ ɨɬ 24-72 ɱɚɫɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɟ ɩɨɞɯɨɞɹɳɚ, ɧɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɧɟ ɟ 

ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɢ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɚɞɚɩɬɢɪɚ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹɬɚ, 
ɬɢɩɚ ɢ ɬɟɠɟɫɬɬɚ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɚ 

- ɫɥɟɞ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɫɬɚɡɚ, ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɢ ɪɟɰɢɞɢɜ ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ, 
ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɨɞɴɥɠɢ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢ ɞɨɡɢ, ɧɨ ɧɚ ɩɨ-ɝɨɥɟɦɢ ɱɚɫɨɜɢ 
ɢɧɬɟɪɜɚɥɢ.  

 ɞɪɭɝɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɩɪɢ ɉɏȺ 
- FVIII ɢ ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 

ɂɡɩɨɥɡɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɜɢɫɨɤɢ ɞɨɡɢ FVIII (100 IU/kg) ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ 
ɩɥɚɡɦɨɮɟɪɟɡɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ ɜ ɫɭɱɚɢ ɧɚ ɬɟɠɤɨ ɤɴɪɜɟɧɟ ɢɥɢ ɚɤɨ 
ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɨɬ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɫ ɛɚɣɩɚɫ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ ɟ ɧɟɭɫɩɟɲɧɚ  

- Desmopressin* 
ɇɹɤɨɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɢɫɴɤ ɬɢɬɴɪ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ (< 2 BU) ɢ 
ɢɡɯɨɞɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ FVIII > 5 IU/dL ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɥɟɤɭɜɚɧɢ ɫ ɢɧɮɭɡɢɹ ɧɚ 
desmopressin: ɤɥɢɧɢɱɧɢɹɬ ɨɬɝɨɜɨɪ ɨɛɚɱɟ, ɟ ɧɟɩɪɟɞɫɤɚɡɭɟɦ ɢ 
ɯɟɦɨɫɬɚɬɢɱɧɚɬɚ ɟɮɢɤɚɫɧɨɫɬ ɧɟ ɟ ɬɨɥɤɨɜɚ ɞɨɛɪɚ, ɤɨɥɤɨɬɨ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ 
ɩɪɢ ɛɚɣɩɚɫ ɚɝɟɧɬɢɬɟ; Desmopressin ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɩɨɥɟɡɟɧ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ 
ɥɟɤɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ, ɧɨ ɫɟ ɢɡɢɫɤɜɚ ɜɧɢɦɚɬɟɥɧɨ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɨ ɢ ɤɥɢɧɢɱɧɨ 
ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɧɚ ɬɟɪɟɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɟɮɟɤɬ 

- ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ  
ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ ɟ ɩɨɥɟɡɧɚ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ, ɨɫɨɛɟɧɨ ɡɚ ɦɭɤɨɡɧɨ ɤɴɪɜɟɧɟ. Ɍɹ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ ɩɪɢ 
ɜɫɢɱɤɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɫ ɢɡɤɥɸɱɟɧɢɟ ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ ɨɬ ɛɴɛɪɟɱɧɢɹ ɬɪɚɤɬ. 
Ʌɨɤɚɥɧɨɬɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɩɨɥɟɡɧɨ 
ɩɪɢ ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ ɢɥɢ ɤɨɠɧɨ ɤɴɪɜɟɧɟ. 

 ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɧɚ ɯɟɦɨɫɬɚɡɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
 
ɇɹɦɚ ɜɚɥɢɞɢɪɚɧɢ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ, ɫ ɤɨɢɬɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹɬ 
ɯɟɦɨɫɬɚɡɧɢɹ ɟɮɟɤɬ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢɥɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɨɬɨ ɧɢɜɨ. ɏɟɦɨɫɬɚɡɧɢɹɬ ɟɮɟɤɬ 
ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɟɰɟɧɢ ɫ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ ɢ ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬɚ ɢɥɢ ɱɪɟɡ ɞɪɭɝɢ 
ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɨɰɟɧɤɢ ɤɚɬɨ ɬɟɧɞɟɧɰɢɹɬɚ ɤɴɦ ɤɴɪɜɟɧɟ, ɪɚɡɦɟɪɴɬ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɦɚ ɢ ɛɨɥɤɚɬɚ, 
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ɩɪɟɞɢɡɜɢɤɚɧɚ ɨɬ ɧɟɝɨ. Ɂɚ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɦɭɫɤɭɥɧɢ ɯɟɦɚɬɨɦɢ ɢɥɢ 
ɪɟɬɪɨɩɟɪɢɬɨɧɟɚɥɧɢ ɢ ɜɴɬɪɟɱɟɪɟɩɧɢ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɪɟɧɬɝɟɧɨɜɢ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ, ɟɯɨɝɪɚɮɢɹ ɢɥɢ ɄɌ 

 ɋɥɟɞ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ, ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɨɰɟɧɟɧɢ ɡɚ ɪɢɫɤ ɨɬ 
ɜɟɧɨɡɧɚ ɬɪɨɦɛɨɡɚ ɢ ɚɤɨ ɢɦɚ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ ɞɚ ɫɟ ɩɪɨɜɟɞɟ ɫɴɨɬɜɟɬɧɚɬɚ 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 
 

5.3. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɩɪɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɫɪɟɳɭ ɞɪɭɝɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɧɚ 
ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɧɟ 
ɏɟɦɨɫɬɚɬɢɱɧɢɬɟ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɜɚɪɢɪɚɬ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɨɫɬɬɚ ɧɚ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɚ: 

 
  

 
ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ 
 

 
 
ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ 

 
 
Ⱦɪɭɝɢ ɨɩɰɢɢ 

Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫ ɩɨ-
ɦɚɥɤɚ 
ɜɟɪɨɹɬɧɨɫɬ ɡɚ 
ɛɴɞɟ ɟɮɢɤɚɫɧɨ 

ɎɚɤɬɨɪVIII  rFVIIa ɢɥɢ 
aPCC 

Ⱥɥɬɟɪɧɚɬɢɜɟɧ 
ɛɚɣɩɚɫ ɚɝɟɧɬ 

FVIII ɢ 
ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 

FVIII ɢɥɢ 
desmopressin 

Ɏɢɛɪɢɧɨɝɟɧ 
 

Ʉɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ 
ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ 

 

Ʉɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ 
ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ ɢ 

ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 

Ʉɪɢɨɩɪɟɰɢɩɢɬɚɬ 
± 

ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 
 

rFVIIa ɚɊɋɋ, 
ɉɁɉ 

ɉɪɨɬɪɨɦɛɢɧ ɢ 
ɬɪɨɦɛɢɧ 

ɚɊɋɋ ɢɥɢ PCC ɚɊɋɋ 
PCC ɢɥɢ ɚɊɋɋ 

ɢ 
ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 

rFVIIa ɢɥɢ ɉɁɉ 

Ɏɚɤɬɨɪ V  Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ± 
ɉɁɉ 

ɉɁɉ ɢ 
ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 

ɚɊɋɋ rFVIIa 

Ɏɚɤɬɨɪ VII  
 

ɚɊɋɋ 
 

rFVIIa, FVII 
 

rFVIIa, FVII ɢ 
ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 

ɢɥɢ 
PCC ± 

ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 

ɉɁɉ 

Ɏɚɤɬɨɪ IX  rFVIIa ɢɥɢ 
ɚɊɋɋ 

Ⱥɥɬɟɪɧɚɬɢɜɟɧ 
ɛɚɣɩɚɫ ɚɝɟɧɬ 

FIX ±  
ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 

ɉɁɉ 

Ɏɚɤɬɨɪ X  ɚɊɋɋ PCC 
ɚɊɋɋ ɢɥɢ PCC 

ɢ 
ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 

rFVIIa 

Ɏɚɤɬɨɪ XI  rFVIIa ɢɥɢ 
ɚɊɋɋ 

Ⱥɥɬɟɪɧɚɬɢɜɟɧ 
ɛɚɣɩɚɫ ɚɝɟɧɬ 

FXI ± 
ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 

 

Ɏɚɤɬɨɪ XIII  
 

Ʉɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ 
FXIII 

 

FXIII ɢ 
ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 

 

Ʉɪɢɨɩɪɟɰɢɩɢɬɚɬ 
± 

ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 

rFVIIa ɚɊɋɋ, 
ɉɁɉ 

rFVIIa, ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɟɧ ɮɚɤɬɨɪ VIIa; aPCC, ɚɤɬɢɜɢɪɚɧ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜ 
ɤɨɦɩɥɟɤɫ; PCC, ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɧɚ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜ ɤɨɦɩɥɟɤɫ; ɉɁɉ, ɩɪɹɫɧɨ ɡɚɦɪɚɡɟɧɚ ɩɥɚɡɦɚ  
 

5.4. Ɉɩɟɪɚɬɢɜɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ ɢ ɢɧɜɚɡɢɜɧɢ ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ 

 ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɫɟ ɢ ɞɜɚɬɚ ɛɚɣɩɚɫ ɩɪɨɞɭɤɬɢ: rFVIIa 90 ȝg/kg ɧɚ ɜɫɟɤɢ 2-3 ɱɚɫɚ ɢɥɢ 
ɚPCC 50-100 U/kg ɧɚ 8-12 ɱ., ɦɚɤɫɢɦɭɦ 200 U/kg ɡɚ 24 ɱ. 

 ɩɪɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨ ɫɟ  ɩɪɢɥɚɝɚ ɟɞɧɚ ɞɨɡɚ ɧɚ ɟɞɢɧ ɨɬ ɩɪɨɞɭɤɬɢɬɟ 

 rFVIIa ɟ ɫ ɢɡɜɟɫɬɧɢ ɩɪɟɞɢɦɫɬɜɚ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɨ ɦɚɧɢɩɭɥɢɪɚɧɟ – ɩɪɢ 
ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɨɩɟɪɚɰɢɢ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɢ ɢɧɬɪɚɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨ ɜ ɩɨɫɨɱɟɧɢɬɟ ɞɨɡɢ ɢ 
ɢɧɬɟɪɜɚɥ 

 ɫɟɤɜɟɧɰɢɚɥɟɧ (ɚɥɬɟɪɧɢɪɚɳ ɩɨɞɯɨɞ) ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 24 ɱɚɫɚ: 1-3 ɞɨɡɢ rFVIIa (90 
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ȝg/kg), ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɚPCC (50-75 U/kg) ɧɚ ɜɫɟɤɢ 12 ɱɚɫɚ; ɦɟɬɨɞɴɬ ɟ ɫ ɜɢɫɨɤ 
ɬɪɨɦɛɨɝɟɧɟɧ ɪɢɫɤ ɢ ɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɩɪɢ ɩɨɞɨɛɟɧ ɬɟɪɟɧ ɡɚ ɤɪɚɬɴɤ ɩɟɪɢɨɞ; 
ɩɨ-ɭɞɚɱɟɧ ɟ ɡɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ ɩɨɫɬɨɩɟɪɚɬɢɜɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɨɬ ɢɧɜɚɡɢɜɟɧ ɤɨɧɬɪɨɥ ɢ ɦɚɧɢɩɭɥɚɰɢɢ (ɟɧɞɨɫɤɨɩɫɤɢ ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ, 
ɛɟɥɨɞɪɨɛɟɧ ɥɚɜɚɠ ɩɪɢ ɢɧɬɭɛɢɪɚɧɢ, ɞɪɟɧɚɠ, ɤɨɪɟɤɰɢɢ ɧɚ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɢɹ 
ɰɢɤɚɬɪɢɤɫ, ɫɭɩɭɪɚɰɢɹ ɢ ɞɪ.) 

 ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɛɚɣɩɚɫ ɩɪɨɞɭɤɬɢɬɟ ɡɚɩɨɱɜɚ ɢ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɞɨ ɩɪɢɤɥɸɱɜɚɧɟ 
ɧɚ ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɢ ɩɪɨɛɥɟɦ ɩɨɞ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝ ɩɪɢ ɞɢɧɚɦɢɱɟɧ 
ɯɟɦɨɫɬɚɡɢɨɥɨɝɢɱɟɧ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ 24 ɱɚɫɚ  

 

5.5. ȿɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɩɪɢ ɉɏȺ 

 ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɨ ɩɨɜɟɞɟɧɢɟ ɩɪɢ ɉɏȺ ɟ ɟɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢɬɟ ɚɧɬɢɬɟɥɚ ɱɪɟɡ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
ɜɟɞɧɚɝɚ ɫɥɟɞ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫ 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɉɏA ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɡɚɩɨɱɧɚɬ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɜɟɞɧɚɝɚ ɫɥɟɞ 
ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

 ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɡɚɩɨɱɧɟ ɫ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ 
ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɨ ɢɥɢ ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ Cyclophosphamide; ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɚɬɚ 
ɞɨɡɚ ɡɚ Prednisolone ɟ 1 mg/kg ɞɧɟɜɧɨ, ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ ɡɚ 4-6 ɫɟɞɦɢɰɢ, ɢ ɡɚ 
Cyclophosphamide 1–2 mg/kg ɞɧɟɜɧɨ ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ ɞɨ 6 ɫɟɞɦɢɰɢ  

 ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɟɧ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧ (IVIG) ɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɡɚ ɟɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ  

 ɂɂɌ ɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɤɚɬɨ ɩɨɥɟɡɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɨɞɯɨɞ 

 ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ, FVIII ɢ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɹ: ɢɦɚ ɫɴɨɛɳɟɧɢɹ ɡɚ ɛɴɪɡ ɤɨɧɬɪɨɥ 
ɜɴɪɯɭ ɤɴɪɜɟɧɟ ɢ ɧɟɭɬɪɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ ɩɪɢ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ 
ɧɚ ɩɟɪɨɪɚɥɟɧ Cyclophosphamide 1-2 mg/kg ɞɧɟɜɧɨ, Prednisolone 1 mg/kg 
ɞɧɟɜɧɨ, ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ 1-5 ɞɧɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ, IVIG 0.3 g/kg ɧɚ 5-7-ɢ ɞɟɧ 
ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɢ FVIII 100 IU/kg ɞɧɟɜɧɨ 

 ɉɪɨɬɨɤɨɥ Budapest (3 ɫɟɞɦɢɰɢ): 
- FVIII: 1-ɜɚ ɫɟɞɦɢɰɚ 30 IU/kg/d, 2-ɪɚ ɫɟɞɦɢɰɚ 20 IU/kg/d, 3-ɬɚ 

ɫɟɞɦɢɰɚ 15 IU/kg/d 
- Methylprednisolon: 100mg/d 1-ɜɚ ɫɟɞɦɢɰɚ ɫ ɩɨɫɬɟɩɟɧɧɨ 

ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɢɬɟ ɞɨ 3-ɬɚ ɫɟɞɦɢɰɚ 
ɫɬɪɚɧɢɱɧɢ ɫɴɛɢɬɢɹ ɧɚ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ: ɱɟɫɬɢ, ɫ ɜɢɫɨɤɚ ɱɟɫɬɨɬɚ ɧɚ 
ɢɧɮɟɤɰɢɢ, ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹ, ɡɚɯɚɪɟɧ ɞɢɚɛɟɬ ɢ ɩɫɢɯɢɚɬɪɢɱɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ; ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚɬɚ 
ɫ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɹ ɫɦɴɪɬ ɟ 3-12%, ɩɪɟɞɢɦɧɨ ɨɬ ɢɧɮɟɤɰɢɹ. 
  

6. Ⱥɥɝɨɪɢɬɦɢ ɡɚ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɉɏȺ 

6.1. ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɢ ɜ ɚɦɛɭɥɚɬɨɪɧɢ ɭɫɥɨɜɢɹ, ɫ 
ɢɡɤɥɸɱɟɧɢɟ ɧɚ ɫɥɭɱɚɢɬɟ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɢɦɚ ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ ɢɥɢ ɫɟɪɢɨɡɧɢ 
ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ, ɢɡɢɫɤɜɚɳɢ ɯɨɫɩɢɬɚɥɢɡɚɰɢɹ, ɢɧɜɚɡɢɜɧɢ 
ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ, ɪɚɠɞɚɧɟ ɢɥɢ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ 

 ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɥɟɤɭɜɚɬ ɧɟɡɚɛɚɜɧɨ 

 ɩɪɢ ɚɦɛɭɥɚɬɨɪɧɢɬɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟɬɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ 
ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɬɟ ɲɟɫɬ ɫɟɞɦɢɰɢ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢ ɜɤɥɸɱɜɚ ɚɧɚɦɧɟɡɚ 
ɢ ɮɢɡɢɤɚɥɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ, ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɴɥɧɚ ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ, ɚɊɌɌ, ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ 
ɧɚ FVIII ɢ ɬɢɬɴɪ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɚ ɫɪɟɳɭ FVIII; ɡɚ ɯɨɫɩɢɬɚɥɢɡɢɪɚɧɢɬɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 
ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟɬɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ 
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6.2. ɍɫɩɟɲɧɚ ɟɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɚ  
 ɩɴɥɧɚ ɟɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɤɨɝɚɬɨ, ɤɨɝɚɬɨ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɴɬ ɧɟ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ (< 0.6 

BU) ɢ ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ FVIII ɫɚ ɧɨɪɦɚɥɧɢ (>50%)  
 

6.3. ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɫɥɟɞ ɭɫɩɟɲɧɚ ɟɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɚ  
 ɫɪɟɞɧɨɬɨ ɜɪɟɦɟ ɡɚ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ ɟ ɩɪɢɛɥɢɡɢɬɟɥɧɨ 5 ɫɟɞɦɢɰɢ 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɢ ɪɟɝɭɥɹɪɧɨ ɱɪɟɡ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ 
aPTT ɢ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ ɧɚ FVIII ɩɨɧɟ ɜɟɞɧɴɠ ɦɟɫɟɱɧɨ ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɬɟ 6 ɦɟɫɟɰɚ, ɧɚ 
ɜɫɟɤɢ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɞɨ 12-ɬɢɹ ɦɟɫɟɰ ɢ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɩɪɟɡ ɜɬɨɪɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ ɢ 
ɫɥɟɞ ɬɨɜɚ 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɚɧɚɦɧɟɡɚ ɡɚ ɩɪɢɞɨɛɢɬɚ ɯɟɦɨɮɢɥɢɹ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɢɦɚɬ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɟɧ 
ɫɤɪɢɧɢɧɝ ɢɥɢ ɡɚ ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚɧɟ ɧɢɜɨ ɧɚ FVIII ɩɪɟɞɢ ɜɫɢɱɤɢ ɢɧɜɚɡɢɜɧɢ 
ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ  

 ɤɨɝɚɬɨ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ FVIII ɟ ɧɨɪɦɚɥɧɨ, ɩɚɰɢɟɧɬɴɬ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɨɰɟɧɟɧ ɡɚ ɪɢɫɤ 
ɨɬ ɜɟɧɨɡɧɚ ɬɪɨɦɛɨɡɚ ɢ ɚɤɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɞɚ ɩɨɥɭɱɢ ɚɧɬɢɬɪɨɦɛɨɬɢɱɧɚ 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ  

 ɫɥɟɞ ɟɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ rebound ɮɟɧɨɦɟɧ ɫ 
ɧɢɜɨ ɧɚ FVIII 200-300% , ɤɨɟɬɨ ɧɚɥɚɝɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ  ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɬɢɱɧɢ 
ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ 

 ɩɪɢ 10-20% ɨɬ ɭɫɩɟɲɧɨ ɥɟɤɭɜɚɧɢɬɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚɧ ɪɟɰɢɞɢɜ ɫɥɟɞ 7-9 
ɦɟɫɟɰɚ; ɜ ɫɥɭɱɚɣ ɧɚ ɪɟɰɢɞɢɜ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ 
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ʪ̛̭е̛̛̥̦̬̦̌о ̻̏т̬е̭̻до̏о ̛̭̻̭̬̦̏̌е 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ⱦɢɫɟɦɢɧɢɪɚɧɨɬɨ ɜɴɬɪɟɫɴɞɨɜɨ ɫɴɫɢɪɜɚɧɟ (Ⱦȼɋ) ɟ ɜɬɨɪɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ ɩɪɢ 
ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚ ɝɪɭɩɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɫ ɤɨɦɩɥɟɤɫɧɨ ɪɚɡɫɬɪɨɣɫɬɜɨ ɧɚ 
ɤɪɴɜɨɫɴɫɢɪɜɚɧɟɬɨ ɫɴɫ ɮɚɡɨɜɨ ɩɪɨɬɢɱɚɧɟ, ɫɬɚɪɬɢɪɚɳɨ ɫ ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳ ɩɪɨɰɟɫ 
ɧɚ ɩɨɜɫɟɦɟɫɬɧɨ ɦɢɤɪɨɬɪɨɦɛɨɡɢɪɚɧɟ ɢ ɛɥɨɤɚɠ ɧɚ ɦɢɤɪɨɰɢɪɤɭɥɚɰɢɹɬɚ, 
ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɨ ɨɬ ɢɡɱɟɪɩɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢɬɟ ɩɥɚɡɦɟɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɫ ɢɡɹɜɚ ɧɚ 
ɪɚɡɧɧɨɫɬɟɩɟɧɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚ ɞɢɚɬɟɡɚ ɢ ɬɟɠɤɢ ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɧɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ ɜɴɜ 
ɜɫɢɱɤɢ ɨɪɝɚɧɢ ɢ ɫɢɫɬɟɦɢ. ɇɹɦɚ ɬɨɱɧɚ ɢɧɮɨɪɦɚɰɢɹ ɡɚ ɪɟɚɥɧɚɬɚ ɱɟɫɬɨɬɚ ɧɚ 
Ⱦȼɋ; ɰɢɬɢɪɚɬ ɫɟ ɞɚɧɧɢ ɨɬ ɚɧɚɥɢɡɢ ɜ ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɚɬɚ 
ɦɟɞɢɰɢɧɚ, ɧɚɩɪ.: ɩɪɢ 10-20% ɨɬ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ Gram (-) ɛɚɤɬɟɪɢɟɦɢɹ; ɩɪɢ ɩɨɜɟɱɟ 
ɨɬ 50% ɨɬ ɚɤɭɲɟɪɫɤɢɬɟ  ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ ɩɪɢ ɪɨɞɨɜɢɹ ɚɤɬ (!). 
 

2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
2.1. ȿɬɢɨɥɨɝɢɱɧɚ: ɧɚ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɢɬɟ ɛɨɥɟɫɬɧɢ ɫɴɫɬɨɹɧɢɹ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ 
ɪɚɡɜɢɬɢɟɬɨ ɧɚ Ⱦȼɋ  

 ɋɟɩɫɢɫ/ɬɟɠɤɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ: Gram (+), Gram (-) ɛɚɤɬɟɪɢɢ, ɫɩɢɪɨɯɟɬɢ, 
ɪɢɤɟɬɰɢɢ, ɩɪɨɬɨɡɨɚ, ɮɭɧɝɢ, ɜɢɪɭɫɢ 

 Ɍɪɚɜɦɢ: ɩɨɥɢɬɪɚɜɦɚ, ɧɟɜɪɨɬɪɚɜɦɚ, ɬɟɪɦɢɱɧɚ ɬɪɚɜɦɚ, ɦɚɫɬɧɚ ɟɦɛɨɥɢɹ, 
ɦɚɫɢɜɧɚ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɹ, ɝɨɥɹɦɚ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ 

 Ɉɫɬɴɪ ɪɟɫɩɢɪɚɬɨɪɟɧ ɞɢɫɬɪɟɫ ɫɢɧɞɪɨɦ (ARDS) 

 Ɉɩɟɪɚɬɢɜɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ: ɨɪɝɚɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ, ɤɚɪɞɢɨɯɢɪɭɪɝɢɹ, 
ɫɴɞɨɜɚ ɯɢɪɭɪɝɢɹ 

 Ɂɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ: ɫɨɥɢɞɧɢ ɬɭɦɨɪɢ, ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɢ 
ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɡɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɢ ɯɟɦɨɩɚɬɢɢ 

 Ⱥɤɭɲɟɪɫɤɢ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ: ɚɦɧɢɨɬɢɱɧɚ ɟɦɛɨɥɢɹ, ɨɬɥɟɩɜɚɧɟ ɧɚ 
ɩɥɚɰɟɧɬɚɬɚ, placenta previa, ɡɚɞɴɪɠɚɧ ɦɴɪɬɴɜ ɩɥɨɞ, ɩɪɟɟɤɥɚɦɩɫɢɹ, 
ɟɤɥɚɦɩɫɢɹ, ɫɟɩɬɢɱɟɧ ɚɛɨɪɬ 

 ɋɴɞɨɜɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ: ɝɨɥɹɦɚ ɫɴɞɨɜɚ ɚɧɟɜɪɢɡɦɚ, ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ Kasabach-
Merritt, ɯɟɦɚɧɝɢɨɦɢ, ɜɚɫɤɭɥɢɬɢ 

 Ɍɴɤɚɧɧɢ ɭɜɪɟɠɞɚɧɢɹ: ɬɟɠɴɤ ɩɚɧɤɪɟɚɬɢɬ, ɬɟɠɤɨ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɨ 
ɭɜɪɟɠɞɚɧɟ, ɬɴɤɚɧɧɚ ɧɟɤɪɨɡɚ, ɪɚɛɞɨɦɢɨɥɢɡɚ, Crush ɫɢɧɞɪɨɦ ɢ ɬɴɤɚɧɧɚ 
ɧɟɤɪɨɡɚ, ɬɨɩɥɢɧɟɧ ɭɞɚɪ ɢ ɯɢɩɟɪɬɟɪɦɢɹ, ɢɡɝɚɪɹɧɟ 

 Ɍɨɤɫɢɱɧɢ ɪɟɚɤɰɢɢ: ɭɯɚɩɜɚɧɟ ɨɬ ɨɬɪɨɜɧɢ ɡɦɢɢ, ɩɚɹɰɢ, ɧɚɫɟɤɨɦɢ 

 ɂɦɭɧɨɥɨɝɢɱɧɢ ɪɟɚɤɰɢɢ: ȺȼɈ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɚ ɧɟɫɴɜɦɟɫɬɢɦɨɫɬ, ɢɦɭɧɧɚ 
ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ, ɚɧɚɮɢɥɚɤɬɢɱɧɚ ɪɟɚɤɰɢɹ, ɨɬɯɜɴɪɥɹɧɟ ɧɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɬɚ 

 ɑɟɪɧɨɞɪɨɛɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ: ɨɛɫɬɪɭɤɬɢɜɧɚ ɠɴɥɬɟɧɢɰɚ, ɨɫɬɪɨ 
ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɨ ɭɜɪɟɠɞɚɧɟ, ɰɢɪɨɡɚ, ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 

 Ⱦɪɭɝɢ: ɜɪɨɞɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ, ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ – 
ɚɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɰɢ, ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ ɧɚ ɮɚɤɬɨɪɢ ɧɚ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜɢɹ 
ɤɨɦɩɥɟɤɫ, IL-2  
 

2.2. ɉɨ ɧɚɱɢɧ ɧɚ ɩɪɨɬɢɱɚɧɟ  
 ɨɫɬɴɪ - ɧɹɤɨɥɤɨ ɞɧɢ  
 ɯɪɨɧɢɱɟɧ - ɫɟɞɦɢɰɢ ɢ ɦɟɫɟɰɢ 

 ɤɨɦɩɟɧɫɢɪɚɧ - ɛɟɡ ɤɴɪɜɟɧɟ 

 ɞɟɤɨɦɩɟɧɫɢɪɚɧ - ɫ ɪɚɡɧɨɫɬɟɩɟɧɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚ ɞɢɚɬɟɡɚ 
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2.3. ɉɨ ɜɨɞɟɳɢɹ ɫɢɧɞɪɨɦ (ɫɴɱɟɬɚɧɢɟ ɨɬ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɧɚ ɨɫɧɨɜɧɨɬɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ + ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚɬɚ ɞɢɚɬɟɡɚ): 

 ɫ ɜɨɞɟɳɚ ɨɪɝɚɧɧɚ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹ/ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ (OF/DIC) 

 ɫ ɜɨɞɟɳɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚ ɞɢɚɬɟɡɚ (BL/DIC) 

 ɫ ɦɚɫɢɜɧɨ ɤɴɪɜɟɧɟ (massive BL/DIC) 
 ɚɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɟɧ ( ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɟɧ Ⱦȼɋ) (NS/DIC) 

 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ 
Ɏɢɡɢɤɚɥɟɧ ɫɬɚɬɭɫ 
Ʉɨɧɤɪɟɬɧɨ ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ ɩɚɰɢɟɧɬ 
ɏɟɦɨɫɬɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ  
 ɛɪɨɣ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ - ɜ ɞɢɧɚɦɢɤɚ 

 ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ - ɜ ɞɢɦɚɧɢɤɚ  
 D-ɞɢɦɟɪɢ 

 ɮɢɛɪɢɧ ɞɟɝɪɚɞɚɰɢɨɧɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ (ɎȾɉ) 
 PT 

 aPTT 

 ɌɌ 

 eɨɝɥɨɛɭɥɢɧɨɜ ɬɟɫɬ 

 ɚɧɬɢɬɪɨɦɛɢɧ III (ȺɌ ІІІ) 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 ɩɪɨɬɟɢɧ ɋ 

 FV 

 FVІІІ 
 ɬɪɨɦɛɢɧ-ɚɧɬɢɬɪɨɦɛɢɧ ІІІ ɤɨɦɩɥɟɤɫ (ɌȺɌ) 
 ɬɪɨɦɛɢɧɨɜ ɩɪɨɬɟɢɧ ɩɪɟɤɭɪɫɨɪ 

 ɩɪɨɬɟɢɧ S 

 ɩɥɚɡɦɢɧ 

 ɩɥɚɡɦɢɧ-ɚɧɬɢɩɥɚɡɦɢɧ (ɉȺɉ) 
 ɮɢɛɪɢɧɨɩɟɩɬɢɞ Ⱥ 

 VWF 

 PAI-I 

 ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɮɚɤɬɨɪ ІV 

 ɮɪɚɝɦɟɧɬ 1+2 ɧɚ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɚ 

 ADAMTS13 

 ɬɪɨɦɛeɥɚɫɬɨɝɪɚɦɚ  
 ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɤɨɧɫɬɟɥɚɰɢɹ  
 ɧɢɜɚ ɧɚ ɫɜɨɛɨɞɟɧ ɇɜ ɢ ɯɚɩɬɨɝɥɨɛɢɧ  
 ɬɟɫɬ ɧɚ Coombs 
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3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
 ɧɹɦɚ ɟɞɢɧ ɟɞɢɧɫɬɜɟɧ ɛɴɪɡ ɢ ɫɩɟɰɢɮɢɱɟɧ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɟɧ ɬɟɫɬ, ɤɨɣɬɨ ɞɚ 

ɩɨɫɬɚɜɢ ɢɥɢ ɢɡɤɥɸɱɢ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ Ⱦȼɋ 

 Ⱦȼɋ ɟ ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳ ɩɪɨɰɟɫ ɢ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɜ ɞɢɧɚɦɢɤɚ 
ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɨɬɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɢ ɧɚ ɤɨɦɩɥɟɤɫɚ ɨɬ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ 
ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ 

 Ⱦȼɋ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɢ ɩɨɡɢɬɢɜɢɪɚɧɟ ɧɚ ɨɫɧɨɜɧɢɬɟ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɊɎɆɄ, Ɏɉ-
Ⱥ ɢ/ ɢɥɢ ɎȾɉ ɢ ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ ɢ ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧɚ ɜ ɞɢɧɚɦɢɤɚ 
+ ɩɨɧɟ ɬɪɢ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɪɚɡɞɜɢɠɟɧɢ  ɤɴɦ ɯɢɩɨ- ɢ  
ɯɢɩɟɪɤɨɚɝɭɥɚɰɢɹ 

 NB! ɊɎɆɄ, Ɏɉ-Ⱥ ɢ/ ɢɥɢ ɎȾɉ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ ɧɚɦɟɪɹɬ ɢ ɩɪɢ ɜɟɧɨɡɧɢ 
ɬɪɨɦɛɨɡɢ, ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ, ɬɴɤɚɧɧɢ ɬɪɚɜɦɢ, ɧɟɤɪɨɡɢ ɢ ɞɪ. 

 ɩɪɢ ɨɫɬɴɪ Ⱦȼɋ ɫɢɧɞɪɨɦ ɨɫɧɨɜɧɢɬɟ ɢ ɜɬɨɪɨɫɬɟɩɟɧɧɢɬɟ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ 
ɬɟɫɬɨɜɟ ɫɚ ɪɚɡɞɜɢɠɟɧɢ ɟɞɧɨɩɨɫɨɱɧɨ ɤɴɦ ɯɢɩɨɤɨɚɝɭɥɚɰɢɹ, ɚ ɩɪɢ 
ɯɪɨɧɢɱɟɧ - ɬɟ ɫɚ ɧɨɪɦɚɥɧɢ, ɫɤɴɫɟɧɢ ɢɥɢ ɭɞɴɥɠɟɧɢ 

   
3.3.1. ɧɚ ɨɫɧɨɜɧɨɬɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 

3.3.2. ɧɚ ɮɚɡɚɬɚ ɧɚ ɯɢɩɟɪɤɨɚɭɥɚɰɢɹ  (ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɧɟ ɫɟ ɞɨɤɚɡɜɚ) 
3.3.3. ɧɚ ɮɚɡɚɬɚ  ɧɚ ɤɨɧɫɭɦɚɬɢɜɧɚ ɤɨɚɝɭɥɨɩɚɬɢɹ 

 
Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɟɧ ɬɟɫɬ Ɏɚɡɚ ɧɚ 

ɯɢɩɟɪɤɨɚɝɭɥɚɰɢɹ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ ɧɚɦɚɥɟɧ/ɧɨɪɦɚɥɟɧ  
ɊɌ ɫɤɴɫɟɧɨ/ɧɨɪɦɚɥɧɨ      
ɚɊɌɌ ɫɤɴɫɟɧɨ/ɧɨɪɦɚɥɧɨ      
ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ ɭɞɴɥɠɟɧɨ 

ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɫɴɫɢɪɜɚɧɟ ɫɤɴɫɟɧɨ/ɧɨɪɦɚɥɧɨ      
ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ ɧɚɦɚɥɟɧ/ɧɨɪɦɚɥɟɧ 
D-ɞɢɦɟɪɢ ɧɚɦɚɥɟɧɢ/ɧɨɪɦɚɥɧɢ 
ɎȾɉ ɧɚɦɚɥɟɧɢ/ɧɨɪɦɚɥɧɢ 
ȺɌ ІІІ ɧɚɦɚɥɟɧ/ɧɨɪɦɚɥɟɧ 
ɬɨɬɚɥɟɧ ɩɪɨɬɟɢɧ ɋ ɧɚɦɚɥɟɧ/ɧɨɪɦɚɥɟɧ 
ɲɢɡɨɰɢɬɨɡɚ  ɧɹɦɚ 

  
3.3. Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɟɧ ɬɟɫɬ Ɏɚɡɚ ɧɚ ɤɨɧɫɭɦɚɬɢɜɧɚ 

ɤɨɚɝɭɥɨɩɚɬɢɹ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ ɧɚɦɚɥɟɧ 
ɊɌ ɭɞɴɥɠɟɧɨ 
ɚɊɌɌ ɭɞɴɥɠɟɧɨ 
ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ ɭɞɴɥɠɟɧɨ/ɧɨɪɦɚɥɧɨ    
ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɫɴɫɢɪɜɚɧɟ ɭɞɴɥɠɟɧɨ 
ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ ɧɚɦɚɥɟɧ 
D-ɞɢɦɟɪɢ ɩɨɜɢɲɟɧɢ 
ɎȾɉ ɩɨɜɢɲɟɧɢ 
ȺɌ ІІІ ɧɚɦɚɥɟɧ 
ɬɨɬɚɥɟɧ ɩɪɨɬɟɢɧ ɋ ɧɚɦɚɥɟɧ 
ɲɢɡɨɰɢɬɨɡɚ  ɧɚɦɚɥɟɧ 

FV ɧɚɦɚɥɟɧ 
FVІІ ɩɨɜɢɲɟɧ 
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ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɮɚɤɬɨɪ ІV ɩɨɜɢɲɟɧ 
Ɏɉ-Ⱥ ɩɨɜɢɲɟɧ 
Ɏɉ-ȼ ɩɨɜɢɲɟɧ 

ȕ ɬɪɨɦɛɨɝɥɨɛɭɥɢɧ ɩɨɜɢɲɟɧ 
ɩɥɚɡɦɢɧ ɩɨɜɢɲɟɧ 
ɤɨɦɩɥɟɤɫ ɬɪɨɦɛɢɧ-
ɚɧɬɢɬɪɨɦɛɢɧ ІІІ  

ɩɨɜɢɲɟɧ 

ɮɪɚɝɦɟɧɬ 1+2 ɧɚ 
ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɚ 

ɧɚɦɚɥɟɧ 

 
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤ  
3.4.1 Ʉɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢɬɟ ɡɚ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ Ⱦȼɋ (1) 

ɉɚɰɢɟɧɬɴɬ ɢɦɚ ɥɢ ɨɫɧɨɜɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɤɨɟɬɨ ɞɚ ɩɪɟɞɪɚɡɩɨɥɚɝɚ ɤɴɦ 
ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɧɚ Ⱦȼɋ? 

 ɚɤɨ ɨɬɝɨɜɨɪɴɬ ɟ ɞɚ, ɨɰɟɧɹɜɚɧɟɬɨ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ 

 ɚɤɨ ɨɬɝɨɜɨɪɴɬ ɟ ɧɟ, ɧɟ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɬɨɡɢ ɚɥɝɨɪɢɬɴɦ 
 
ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɬɟɫɬɨɜɟ (ɊɌ, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ, 
ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ, ɫɜɴɪɡɚɧɢɬɟ ɫ ɮɢɛɪɢɧ ɦɚɪɤɟɪɢ) 
 
Ɉɰɟɧɹɜɚɧɟ ɧɚ ɪɟɡɭɥɬɚɬɢɬɟ ɨɬ ɬɟɫɬɨɜɟɬɟ 

 Ȼɪɨɣ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ  
- > 100x109/l = 0 

- < 100x109/l = 1 

- < 50x109/l = 2 

 ɉɨɜɢɲɟɧɢ ɮɢɛɪɢɧɨɜɢ ɦɚɪɤɟɪɢ (D-ɞɢɦɟɪɢ, ɎȾɉ) 
- ɛɟɡ ɩɨɜɢɲɟɧɢɟ = 0 
- ɭɦɟɪɟɧɨ ɩɨɜɢɲɟɧɢɟ = 2 
- ɫɢɥɧɨ ɩɨɜɢɲɟɧɢɟ = 3 

 ɍɞɴɥɠɟɧɨ ɊɌ  
- > 3 s = 0 
- > 3 - 6 s = 1 
- > 6 s = 2 

 ɇɢɜɨ ɧɚ ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ 
- > 1 g/l = 0 
- < 1 g/l = 1 

 
ɂɡɱɢɫɥɹɜɹɧɟ ɧɚ ɫɛɨɪɚ ɨɬ ɬɨɱɤɢ  
 
 
Ɉɰɟɧɹɜɚɧɟ ɧɚ ɫɛɨɪɚ ɨɬ ɬɨɱɤɢ: 
 ɚɤɨ ɨɛɳɢɹɬ ɫɛɨɪ ɟ ɧɚɞ 5 – ɪɟɡɭɥɬɚɬɢɬɟ ɩɨɤɚɡɜɚɬ ɞɚɧɧɢ ɡɚ Ⱦȼɋ ɢ 

ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹɬɚ ɢ ɨɰɟɧɹɜɚɧɟɬɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɜɬɚɪɹɬ ɟɠɟɞɧɟɜɧɨ 

 ɚɤɨ ɨɛɳɢɹɬ ɫɛɨɪ ɟ ɩɨɞ 5 – ɪɟɡɭɥɬɚɬɢɬɟ ɧɟ ɩɨɤɚɡɜɚɬ ɫɢɝɭɪɧɢ ɞɚɧɧɢ ɡɚ 
Ⱦȼɋ ɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹɬɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɜɬɨɪɹɬ ɫɥɟɞ 1-2 ɞɧɢ 
 

International Society of Thrombosis and Haemostasis (ISTH) Sub-Committee of the 
Scientific and Standartization Committee (SSC) on DIC, 2007  
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3.4.2 Ʉɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢɬɟ ɡɚ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ Ⱦȼɋ (2) 

Ʉɪɢɬɟɪɢɢ Ɍɨɱɤɢ 
Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ SIRS  
≥ 3 
0 - 2 

1 
0 

Ȼɪɨɣ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ (cells/ȝL)  

< 80 000 ɢɥɢ ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɫ >50% ɡɚ 24 ɱ. 
≥ 80 000 ɢ < 120 000 ɢɥɢ ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɫ > 30% ɡɚ 
24 ɱ. 
≥ 120 000 

3 
1 
0 

ɉɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜɨ ɜɪɟɦɟ (ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ:  
ɫɬɨɣɧɨɫɬ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ/ɧɨɪɦɚɥɧɚ ɫɬɨɣɧɨɫɬ) 

 
 

≥ 1.2 
< 1.2 

1 
0 

Ɏɢɛɪɢɧ/ɎȾɉ (mg/L)  
≥ 25  
≥ 10 ɢ < 25 
< 10 

3 
1 
0 

ɋɛɨɪ ɨɬ ≥ 4 ɫɨɱɢ ɞɢɚɝɧɨɡɚ Ⱦȼɋ   

Japanese Association for Acute Medicine Scoring System for DIC, 2006 

 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɜɴɩɪɟɤɢ ɪɚɡɝɚɞɚɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɩɚɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢɬɟ ɦɟɯɚɧɢɡɦɢ, ɪɚɡɥɢɱɧɢɬɟ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɨɩɰɢɢ ɧɟ ɫɚ ɨɛɳɨɩɪɢɟɬɢ ɢ ɜ ɫɴɜɪɟɦɟɧɢɟɬɨ 

 ɧɚɣ-ɜɚɠɧɨ ɟ ɨɜɥɚɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɨɫɧɨɜɧɢɹ ɩɪɨɰɟɫ, ɩɪɟɞɢɡɜɢɤɚɥ Ⱦȼɋ  
 ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚ ɞɢɚɬɟɡɚ, ɧɢɫɤɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ɢ ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ ­ 

ɚɤɬɢɜɧɨ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɢ ɯɟɩɚɪɢɧɨɜɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 

 ɩɪɢ ɨɜɥɚɞɹɧ ɨɬɤɥɸɱɜɚɳ ɩɪɨɰɟɫ ɫ ɧɢɫɤɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ, ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ ɢ ɢɡɹ-
ɜɟɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚ ɞɢɚɬɟɡɚ ­ ɫɭɛɫɬɢɬɭɢɪɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɤɪɴɜ ɢ ɤɪɴɜɧɢ 
ɛɢɨɩɪɨɞɭɤɬɢ  

 ɩɪɢ ɧɟɨɜɥɚɞɹɧ ɨɬɤɥɸɱɜɚɳ ɩɪɨɰɟɫ, ɧɢɫɤɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ, ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ ɢ 
ɢɡɹɜɟɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚ ɞɢɚɬɟɡɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɜɧɢɦɚɬɟɥɧɨ ɯɟɩɚɪɢɧɨɜɚ ɬɟɪɚ-
ɩɢɹ, ȺɌ III, ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɨ ɨɬ ɫɭɛɫɬɢɬɭɢɪɚɳɢ ɜɥɢɜɚɧɢɹ  

 ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ ɞɨɛɪɚ ɨɪɝɚɧɧɚ ɩɟɪɮɭɡɢɹ 

 ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɹɜɚɧɟ ɧɚ ɜɬɨɪɢɱɧɢ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ 

 

5.2. ɉɨɜɟɞɟɧɢɟ ɩɪɢ ɨɫɬɪɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ Ⱦȼɋ 
5.2.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɨɫɧɨɜɧɨɬɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ  

 ɩɪɨɬɢɜɨɲɨɤɨɜɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɨ ɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɧɚ: 
- ɯɢɩɨɜɨɥɟɦɢɹɬɚ – ɨɛɟɦɧɨ ɡɚɦɟɫɬɜɚɧɟ ɫ ɤɪɢɫɬɚɥɨɢɞɧɢ ɢ 

ɤɨɥɨɢɞɧɢ ɪɚɡɬɜɨɪɢ  
- ɚɰɢɞɨɡɚɬɚ 
- ɯɢɩɨɤɫɢɹɬɚ 
- ɢɫɯɟɦɢɹɬɚ  
- ɯɢɩɨɬɟɪɦɢɹɬɚ – ɡɚɬɨɩɥɹɧɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɢ ɜɥɢɜɚɧɟ ɧɚ ɬɨɩɥɢ 
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ɪɚɡɬɜɨɪɢ ɢ ɛɢɨɩɪɟɩɚɪɚɬɢ 

 ɫɜɨɟɜɪɟɦɟɧɧɚ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ/ɫɜɨɟɜɪɟɦɟɧɧɨ ɛɴɪɡɨ 
ɪɨɞɨɪɚɡɪɟɲɟɧɢɟ 

 ɜɟɧɨɡɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɚɞɟɤɜɚɬɧɚ ɚɧɬɢɛɚɤɬɟɪɢɚɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
 

5.2.2. Ɂɚɦɟɫɬɜɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɤɪɴɜ, ɤɪɴɜɧɢ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬɢ ɢ ɛɢɨɩɪɟɩɚɪɚɬɢ 
Ɉɫɧɨɜɟɧ ɩɪɢɧɰɢɩ: Ⱦɚ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɩɪɢ ɨɜɥɚɞɹɧ ɦɟɯɚɧɢɡɴɦ, ɨɬɤɥɸɱɜɚɳ Ⱦȼɋ ɢ 
ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚ ɞɢɚɬɟɡɚ, ɤɚɬɨ ɫɟ ɤɨɪɢɝɢɪɚɬ ɫɚɦɨ ɞɟɮɢɰɢɬɧɢɬɟ 
ɯɟɦɨɫɬɚɡɧɢ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬɢ  

 ɩɪɹɫɧɨ ɡɚɦɪɚɡɟɧɚ ɩɥɚɡɦɚ – ɫɴɞɴɪɠɚ  ɮɚɤɬɨɪɢɬɟ ɧɚ ɫɴɫɢɪɜɚɧɟ ɢ 
ɟɫɬɟɫɬɜɟɧɢɬɟ ɚɧɬɢɤɨɚɝɭɥɚɧɬɢ ɩɪɨɬɟɢɧ ɋ ɢ ȺɌ ІІІ 

- ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɚ ɞɨɡɚ ɡɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ: 30-50 ml/kg/ɞɧ.; ɧɚɱɚɥɧɚ 
ɞɨɡɚ 10–15 ml/kg/ɱɚɫ; ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɞɨɡɚ – 2 ml/kg/ɱɚɫ , ɬ.ɟ. 4-5 ȿ 
ɉɁɉ 

- ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɚ ɞɨɡɚ ɩɪɢ ɞɟɰɚ: 10-20 ml/kg/ɞɧ., ɢɧɮɭɡɢɹ 10-15 
ml/kg/ɱɚɫ   

 ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ  
- ɩɪɢ ɧɟɤɴɪɜɹɳɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ < 10-20×109/L (ɜ 

ɪɚɧɧɢɹ    ɫɥɟɞɨɩɟɪɚɬɢɜɟɧ  ɩɟɪɢɨɞ ɢɥɢ ɩɪɢ ɩɥɚɧɢɪɚɧɢ ɢɧɜɚɡɢɜɧɢ 
ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ) 

               - ɩɪɢ ɤɴɪɜɹɳɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ < 50×109/L 
ȼɧɢɦɚɧɢɟ! ɐɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢɬɟ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ɩɪɢ ɨɫɬɪɨ Ⱦȼɋ ɫɚ ɫɴɫ ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɢ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɢ, ɩɨɪɚɞɢ ɤɨɟɬɨ ɜɥɢɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬ-
ɪɚɬɢ ɟ ɜ ɩɨ-ɜɢɫɨɤɢ ɞɨɡɢ, ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɞɞɴɪɠɚ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ ɯɟɦɨɫɬɚɡɧɨ ɧɢɜɨ ɨɤɨ-

ɥɨ 100ɯ109/l 
              ɉɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɢ ɞɨɡɢ:  

- ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɨ 1-2 E/10 ɤɝ  
- ɩɪɢ ɞɟɰɚ <15 ɤɝ ɩɨ 10-20 ɦɥ/ɤɝ, ɢɧɮɭɡɢɹ 10-20 ɦɥ/ɤɝ/ɱɚɫ  
- ɩɪɢ ɞɟɰɚ >15 ɤɝ ɩɨ 1 E/10 ɤɝ  

 ɤɪɴɜ/ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɟɧ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ – ɩɪɢ ɦɚɫɢɜɧɢ ɜɴɧɲɧɢ ɯɟɦɨɪɚɝɢɢ ɫ 
ɯɢɩɨɜɨɥɟɦɢɹ ɢ ɫ ɧɚɪɭɲɟɧɚ ɨɤɫɢɝɟɧɚɰɢɹ ɢ Hb <70-100 g/L; ɞɚ ɫɟ 
ɩɪɟɥɢɜɚ ɫɚɦɨ ɩɪɹɫɧɚ ɤɪɴɜ – 3-5 ɞɧɢ ɨɬ ɤɪɴɜɨɜɡɟɦɚɧɟɬɨ 

 ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ – ɩɪɢ ɢɡɪɚɡɟɧɚ ɯɢɩɨɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧɟɦɢɹ - ɩɨ 0.05 g/ɤɝ ɜ 
ɫɴɱɟɬɚɧɢɟ ɫ 2-3 ȿ ɉɁɉ 

ȼɧɢɦɚɧɢɟ! ɋɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɨɬɨ ɦɭ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɬɪɭɞɧɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɩɨɞɞɴɪɠɚ ɦɢɧɢ-
ɦɚɥɧɨɬɨ ɯɟɦɨɫɬɚɡɧɨ ɧɢɜɨ ɨɤɨɥɨ 1.5 g/l ɢ ɞɚ ɤɨɪɢɝɢɪɚ ɤɨɦɩɥɟɤɫɧɢɹ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢ-
ɨɧɟɧ ɞɟɮɟɤɬ 

 ɜɢɬɚɦɢɧ Ʉ – ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɤɨɚɝɭɥɨɩɚɬɢɹ ɩɨɪɚɞɢ ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɜɢɬɚɦɢɧ 
Ʉ – ɜ ɞɨɡɚ ɩɨ 10 mg ɜ 2 ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɧɢ ɞɧɢ 

ȼɧɢɦɚɧɢɟ! ɉɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɨ ɟ ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɨɬɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧɢ 
ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ, ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɧɚ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜɢɹ ɤɨɦɩɥɟɤɫ ɢɥɢ ɮɚɤɬɨɪ VІІІ 

 
5.2.3. Ⱥɧɬɢɤɨɚɝɭɥɚɧɬɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  

 ɯɟɩɚɪɢɧ – ɧɟɨɛɳɨɩɪɢɟɬɚ ɨɩɰɢɹ! ɉɪɢɥɚɝɚ ɫɟ ɫɚɦɨ ɩɪɢ ɞɨɛɪɟ ɞɨɤɚɡɚɧɚ 
ɮɚɡɚ ɧɚ ɯɢɩɟɪɤɨɚɝɭɥɚɰɢɹ ɩɪɢ ɧɟɨɜɥɚɞɹɧ ɦɟɯɚɧɢɡɴɦ, ɨɬɤɥɸɱɜɚɳ Ⱦȼɋ; 
ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧ ɩɪɢ ɦɨɡɴɱɧɢ ɬɪɚɜɦɢ, ɦɧɨɠɟɫɬɜɟɧɢ ɬɪɚɜɦɢ, ɦɚɫɬɧɢ 
ɟɦɛɨɥɢɢ;  

- ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚ ɞɨɡɚ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ: 2500 U ɧɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ ɫ 
ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢ 15-20 U/kg ɜ ɩɨɫɬɨɹɧɧɚ ɜɟɧɨɡɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ ɢɥɢ 70-
140 U/kg ɧɚ 4 ɱ. i.v.  
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- ɩɪɢ ɫɜɪɴɯɨɫɬɪɚ Ⱦȼɋ: 5000-10000 U ɛɨɥɭɫ + ɤɪɴɜɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ 
ɢɥɢ  100 U/kg ɧɚ 6 ɱ. s.c. 

 ɧɢɫɤɨɦɨɥɟɤɭɥɧɢ ɯɟɩɚɪɢɧɢ - ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɩɪɢ ɨɫɧɨɜɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɢɥɢ 
ɩɪɟɞɪɚɡɩɨɥɚɝɚɳɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɡɚ ɬɪɨɦɛɨɬɢɱɟɧ ɩɪɨɰɟɫ, ɤɚɤɬɨ ɢ ɜɴɜ ɮɚɡɚ ɧɚ 
ɯɢɩɟɪɤɨɚɝɭɥɚɰɢɹ  ɜ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɢ/ɢɥɢ ɩɪɟɜɚɧɬɢɜɟɧ ɪɟɠɢɦ 

 ɚɧɬɢɬɪɨɦɛɢɧ ІІІ* ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ – ɩɪɢ Ⱦȼɋ, ɫɜɴɪɡɚɧ ɫ ɬɪɚɜɦɚ, ɲɨɤ, ɫɟɩɫɢɫ, 
ɢɡɝɚɪɹɧɟ, ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ, SIRS; ɨɫɧɨɜɧɢɹɬ ɫɬɚɯɟɨɦɟɬɪɢɱɟɧ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ ɧɚ 
ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɹɬɚ, ɱɢɟɬɨ ɜɥɢɜɚɧɟ ɟ ɧɟ ɫɚɦɨ ɫɭɛɫɬɢɬɭɢɪɚɳ ɦɨɦɟɧɬ, ɧɨ ɢ ɫɬɚ-
ɛɢɥɢɡɢɪɚɳ ɯɟɩɚɪɢɧɨɜɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɮɚɤɬɨɪ; ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ 3000 ­ 5000 UI 
ȺɌ III ɜ ɩɴɪɜɢɬɟ 24 ɱ. ɉɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɫɟ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ, ɤɚɬɨ ɫɟ ɰɟɥɢ 
ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ȺɌ III ɞɚ ɛɴɞɟ ɨɤɨɥɨ 80 % ɨɬ ɧɨɪɦɚɬɚ 

- ɞɨɡɚ ȺɌIII (IU) = ɠɟɥɚɧɨɬɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ȺɌІІІ ɜ % ɯ ɤɝ/2  
(ɧɨɪɦɚɥɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ 80-120%, ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ ɧɢɜɨ – 70%) 

- ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɧɚ 1 UI/ɤɝ ɩɨɜɢɲɚɜɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ ɧɚ ȺɌІІІ ɫ 1% 
- ɢɧɬɟɪɜɚɥ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ 4-6 ɱɚɫɚ 

 
5.2.4. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫ ɚɧɬɢɩɪɨɬɟɚɡɧɢ (Gabexat mesilate) ɢ 
ɚɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɱɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ  (ȿAɄɄ, PAMBA ɢ ɬɪɚɧɟɤɫɚɦɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ). 
ɉɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɫɚɦɨ: 

 ɜ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɧɚ ɜɬɨɪɢɱɟɧ Ⱦȼɋ ɫ ɚɤɬɢɜɢɪɚɧɚ ɮɢɛɪɢɧɨɥɢɡɚ – ɨɫɬɪɚ 
ɩɪɨɦɢɟɥɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɢ ɞɪɭɝɢ ɮɨɪɦɢ ɧɚ ɪɚɤ 

 ɩɪɢ ɧɟɟɮɟɤɬɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɧɚ Ⱦȼɋ ɫ ɩɨɜɢɲɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ  ɩɥɚɡɦɢɧ 

 

5.3. ɉɨɜɟɞɟɧɢɟ ɩɪɢ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ ȾɂɄ 

 ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɨɫɧɨɜɧɨɬɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 

 ɚɤɬɢɜɧɨ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ 

 ɞɢɧɚɦɢɤɚ ɧɚ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢɬɟ ɬɟɫɬɨɜɟ – ɛɪɨɣ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ, ɧɢɜɨ ɧɚ 
ɮɢɛɪɢɧɨɝɟɧ 

 ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɦɚɥɤɢ ɞɨɡɢ ɯɟɩɚɪɢɧ – ɩɪɢ ɫɪɚɜɧɢɬɟɥɧɨ ɛɴɪɡɚ ɤɨɧɫɭɦɚɰɢɹ ɧɚ 
ɯɟɦɨɫɬɚɡɧɢɹ ɩɨɬɟɧɰɢɚɥ; ɩɪɢ ɨɫɬɪɚ ɩɪɨɦɢɟɥɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɬɚɡɢ 
ɬɟɪɚɩɢɹ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɡɚɩɨɱɧɟ ɩɪɟɞɢ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɧɚ ɨɫɧɨɜɧɨɬɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 

 ɡɚɦɟɫɬɜɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɩɥɚɡɦɟɧɢ ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ ɢ ɤɪɴɜɧɢ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬɢ – ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ  
 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 ɧɨɪɦɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɫɬɚɡɧɢɬɟ ɨɬɤɥɨɧɟɧɢɹ 

 ɨɜɥɚɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɢɹ ɫɢɧɞɪɨɦ 
 ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɨɪɝɚɧɧɢɬɟ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɢ 
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ˋ̭̌т Ϯ. M̛ело̛д̛̦ ле̏ке̛̛̥ 

Кл̴̛̛̭̌к̶̛̌я ̦̌ ̛̥ело̛д̛̦те ̦еопл̛̛̌̚ ̭̻̐л̭̦̌о ˁʯО, ϮϬϭϲ 

 ɆɄȻ-Ɉ 
Ɇɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ  
ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, BCR-ABL1-ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɧɚ 9875/3 
ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 9963/3 

ɉɨɥɢɰɢɬɟɦɢɹ ɜɟɪɚ 9950/3 
ɉɴɪɜɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ 9961/3 
ȿɫɟɧɰɢɚɥɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɦɢɹ 9962/3 
ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɟɨɡɢɧɨɮɢɥɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɩɨ ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ 9964/3 
Ɇɢɟɥɨɢɞɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ, ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɭɟɦɚ 9975/3 
  

Ɇɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ  
Ʉɨɠɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ  9740/1 
ɂɧɞɨɥɟɧɬɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ 9741/1 

ɋɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ ɫ ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɨ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ  9741/3 
Ⱥɝɪɟɫɢɜɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ  9741/3 
Ɇɚɫɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ  9742/3 
Ɇɚɫɬɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɫɚɪɤɨɦ 9740/3 
  

Ɇɢɟɥɨɢɞɧɢ /ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ ɫ ɟɨɡɢɧɨɮɢɥɢɹ ɢ 
ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ ɝɟɧɧɢ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ  

 

Ɇɢɟɥɨɢɞɧɢ / ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ ɫ PDGFRA ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ  9965/3 
Ɇɢɟɥɨɢɞɧɢ / ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ ɫ PDGFRB ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ  9966/3 

Ɇɢɟɥɨɢɞɧɢ / ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ ɫ FGFR1 ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ 9967/3 
Ɇɢɟɥɨɢɞɧɢ / ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ ɫ PCM1-JAK2 * 9968/3 
  

Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɢ / ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ   
ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɦɨɧɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 9945/3 
Ⱥɬɢɩɢɱɧɚ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, BCR-ABL1-
ɨɬɪɢɰɚɬɟɥɧɚ 

9876/3 

ɘɜɟɧɢɥɧɚ ɦɢɟɥɨɦɨɧɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ  9946/3 
Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɚ/ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɫ ring-
ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ ɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ  

9982/3 

Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɚ/ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ, 
ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɭɟɦɚ 

9975/3 

  

Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɢ ɫɢɧɞɪɨɦɢ   

Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ ɫ ɭɧɢɥɢɧɟɣɧɚ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ 9980/3 
Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ ɫ ring-ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ ɢ ɭɧɢɥɢɧɟɣɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ 

9982/3 

Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ ɫ ring-ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ ɢ 
ɦɭɥɬɢɥɢɧɟɣɧɚ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ 

9993/3 

Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ ɫ ɦɭɥɬɢɥɢɧɟɣɧɚ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ 9985/3 
Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ ɫ ɟɤɫɟɫ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢ 9983/3 
Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ ɫ ɢɡɨɥɢɪɚɧɚ del(5q) 9986/3 

Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɭɟɦ 9986/3 
Ɋɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɩɪɢ ɞɟɰɚ* 9985/3 
  

Ɇɢɟɥɨɢɞɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɫ ɝɟɪɦɢɧɚɬɢɜɧɚ ɩɪɟɞɢɫɩɨɡɢɰɢɹ  
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Ɉɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɫ ɝɟɪɦɢɧɚɬɢɜɧɚ CEBPA ɦɭɬɚɰɢɹ  
Ɇɢɟɥɨɢɞɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɫ  ɝɟɪɦɢɧɚɬɢɜɧɚ DDX41ɦɭɬɚɰɢɹ  
Ɇɢɟɥɨɢɞɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɫ  ɝɟɪɦɢɧɚɬɢɜɧɚ RUNX1ɦɭɬɚɰɢɹ  
Ɇɢɟɥɨɢɞɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɫ  ɝɟɪɦɢɧɚɬɢɜɧɚ ANKRD26 ɦɭɬɚɰɢɹ  

Ɇɢɟɥɨɢɞɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɫ  ɝɟɪɦɢɧɚɬɢɜɧɚ ETV6 ɦɭɬɚɰɢɹ  
Ɇɢɟɥɨɢɞɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɫ  ɝɟɪɦɢɧɚɬɢɜɧɚ GATA2 ɦɭɬɚɰɢɹ  
  

Ɉɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ (ɈɆɅ) ɢ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɧɢ 
ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ 

 

ɈɆɅ ɫ ɪɟɤɭɪɟɧɬɧɢ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ  
ɈɆɅ ɫ t (8; 21) (q22; q22.1); RUNX1-RUNX1T1  9896/3 
ɈɆɅ ɫ inv (16) (p13.1q22) ɢɥɢ t(16; 16) (q22; Ɋ13.1); CBFB-MYH11 9871/3 
Ɉɫɬɪɚ ɩɪɨɦɢɟɥɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɫ PML-RARA  9866/3 
ɈɆɅ ɫ t (9;11) (p21.3; q23.3); KMT2A-MLLT3  9897/3 
ɈɆɅ ɫ t (6; 9) (ɪ23; q34.1); DEK-NUP214  9865/3 

ɈɆɅ ɫ inv (3) (q21.3q26.2) ɢɥɢ t(3, 3) (q21.3; q26.2); GATA2, 
MECOM  

9869/3 

OMɅ (ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɛɥɚɫɬɧɚ) ɫ t (1; 22) (ɪ13,3; q13.1); RBM15-MKL1  9911/3 
ɈɆɅ ɫ BCR-ABL1 9912/3 
ɈɆɅ ɫ ɦɭɬɢɪɚɥ NRM1 9877/3 
ɈɆɅ ɫ ɛɢɚɥɟɥɧɚ ɦɭɬɚɰɢɹ ɧɚ CEBPA 9878/3 
ɈɆɅ ɫ ɦɭɬɢɪɚɥ RUNX1 9879/3 
  

ɈɆɅ ɫ ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɡɢɹ-ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ 9895/3 
  

Ɇɢɟɥɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɩɪɟɞɯɨɞɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 9920/3 
  

Ɉɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɩɨ ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ 9861/3 
OMɅ ɫ ɦɢɧɢɦɚɥɧɚ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɰɢɹ 9872/3 

ɈɆɅ ɛɟɡ ɦɚɬɭɪɚɰɢɹ 9873/3 
ɈɆɅ ɫ ɦɚɬɭɪɚɰɢɹ 9874/3 
Ɉɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɦɨɧɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 9867/3 
Ɉɫɬɪɚ ɦɨɧɨɛɥɚɫɬɧɚ ɢ ɦɨɧɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 9891/3 
ɑɢɫɬɚ ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 9840/3 
Ɉɫɬɪɚ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 9910/3 

Ɉɫɬɪɚ ɛɚɡɨɮɢɥɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 9870/3 
Ɉɫɬɪɚ ɩɚɧɦɢɟɥɨɡɚ ɢ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ 9931/3 
  

Ɇɢɟɥɨɢɞɟɧ ɫɚɪɤɨɦ 9930/3 
  

Ɇɢɟɥɨɢɞɧɢ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɢ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ ɫɴɫ ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ 
Down 

 

ɉɪɟɯɨɞɧɚ ɚɛɧɨɪɦɧɚ ɦɢɟɥɨɩɨɟɡɚ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫɴɫ ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ 
Down 

9898/1 

Ɇɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫɴɫ ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ Down 9898/3 
  

Ȼɥɚɫɬɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɨɬ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɢɞɧɢ ɞɟɧɞɪɢɬɧɢ ɤɥɟɬɤɢ 9727/3 
Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɢɬɟ ɤɨɞɨɜɟ ɫɚ ɨɬ Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞɧɚɬɚ ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɢɬɟ ɩɨ 
ɨɧɤɨɥɨɝɢɹ (ɆɄȻ-0) [Fritz A, Percy C, Jack A, et al. (2013) International Classification 
of Diseases for Oncology. 3rd ed. First revision. Geneva: WHO Press.] 
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ˈ̬о̛̦ч̦̌ ̛̥ело̛д̦̌ ле̏ке̛̥я 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɦɚ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɚɬɚ ɫɬɜɨɥɨɜɚ 
ɤɥɟɬɤɚ, ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚɳɚ ɫɟ ɫ ɟɤɫɰɟɫɢɜɧɚ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɧɚ ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɧɢɹ 
ɪɟɞ ɢ ɫɴɫ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɚ ɡɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɦɨɥɟɤɭɥɚɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɧɚ ɚɧɨɦɚɥɢɹ 
BCR-ABL1, ɩɨɥɭɱɟɧɚ ɜ ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɨɬ ɪɟɰɢɩɪɨɱɧɚ ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɹ ɦɟɠɞɭ 9-ɬɚ ɢ 
22-ɪɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɢ -  t(9;22)(q34.1;q11.2). 
Ƚɨɞɢɲɧɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ: 1-2 ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ 100 000 
ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ.  
Ɇɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɡɚɫɟɝɧɚɬɢ ɜɫɢɱɤɢ ɜɴɡɪɚɫɬɨɜɢ ɝɪɭɩɢ, ɤɚɬɨ ɧɚɣ-ɝɨɥɹɦɚ ɱɟɫɬɨɬɚ 
ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɟɡ 5-ɬɚɬɚ ɢ 6-ɬɚɬɚ ɞɟɤɚɞɚ. 
ɇɚɛɥɸɞɚɜɚ ɫɟ ɥɟɤɨ ɩɪɟɜɢɥɢɪɚɧɟ ɧɚ ɦɴɠɤɢɹ ɩɨɥ. 
Ȼɨɥɟɫɬɧɨɫɬɬɚ ɫɟ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚ ɩɨɪɚɞɢ ɫɴɜɪɟɦɟɧɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɢ ɭɞɴɥɠɟɧɚɬɚ 
ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
Ʉɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚ ɫɟ ɜ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹɬɚ ɧɚ Ɇɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢɬɟ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ 
ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɋɁɈ (2016). 
Ɏɚɡɢ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ 

 ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɮɚɡɚ 

 Ɏɚɡɚ ɧɚ ɨɛɨɫɬɪɹɧɟ 

 Ɏɚɡɚ ɧɚ ɛɥɚɫɬɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ 
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ  
Oɛɟɤɬɢɜɧɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ 
Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ 

 Ʉɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 
ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 

 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ - Ɏɢɥɚɞɟɥɮɢɣɫɤɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɚ (Ph’ ɯɪɨɦɨɡɨɦɚ) ɢ ɬɴɪɫɟɧɟ 
ɧɚ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ 

 Ʉɚɱɟɫɬɜɟɧ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɛɢɨɥɨɝɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ (PCR) ɩɪɢ ɜɫɢɱɤɢ 
ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɡɚ ɞɨɤɚɡɜɚɧɟ ɧɚ BCR/ABL ɮɭɡɢɨɧɟɧ ɝɟɧ 

Ɉɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 
 ȿɯɨɝɪɚɮɫɤɨ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɪɚɡɦɟɪɚ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ – ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ 

 Ɏɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ (ɎɐɆ) – ɩɪɢ ɮɚɡɚ ɧɚ ɨɛɨɫɬɪɹɧɟ ɢɥɢ ɛɥɚɫɬɧɚ 
ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ 

 HLA ɬɢɩɢɡɢɪɚɧɟ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɨɬ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ 
ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɦɭɬɚɰɢɹ ABL T315I 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 



91 

 

 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ t(9;22) - Ɏɢɥɚɞɟɥɮɢɣɫɤɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɚ (Ph’,) ɩɪɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 
ɧɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɟɧ ɚɫɩɢɪɚɬ, ɫɴɱɟɬɚɧɚ ɫɴɫ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢ ɡɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ 
ɩɪɨɦɟɧɢ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ (ɨɥɟɜɹɜɚɧɟ);  

 Ⱦɨɤɚɡɜɚɧɟ ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ BCR/ABL ɮɭɡɢɨɧɟɧ ɝɟɧ, ɩɨɥɭɱɟɧ ɜ ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɨɬ 
ɪɟɰɢɩɪɨɱɧɚ ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɹ ɦɟɠɞɭ 9-ɬɚ ɢ 22-ɪɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɚ, ɤɨɣɬɨ ɜ 
ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɦɹɫɬɨɬɨ ɧɚ ɫɱɭɩɜɚɧɟ ɜ BCR ɝɟɧɚ ɜɨɞɢ ɞɨ ɩɪɨɢɡɜɨɞɫɬɜɨɬɨ 
ɧɚ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɮɭɡɢɨɧɧɢ ɩɪɨɬɟɢɧɢ: ɪ210, ɤɨɞɢɪɚɧ ɨɬ Ɇ-BCR/ABL (ɧɚɣ-
ɱɟɫɬɨ); ɪ190, ɤɨɞɢɪɚɧ ɨɬ m-BCR/ABL ɢ ɪ230, ɤɨɞɢɪɚɧ oɬ ȝ-BCR/ABL (ɩɨ-
ɪɹɞɤɨ), ɤɚɬɨ ɨɫɧɨɜɧɚ ɪɨɥɹ ɜ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡɚɬɚ ɧɚ ɏɆɅ ɢɦɚ ɪ210; 

 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɟ ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɬɢɩɢɱɧɚ Ɏɢɥɚɞɟɥɮɢɣɫɤɚ 
ɯɪɨɦɨɡɨɦɚ ɩɪɢ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɨ ɢɡɩɴɥɧɟɧɚɬɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɱɪɟɡ 
ɩɨɥɢɦɟɪɚɡɧɨ-ɜɟɪɢɠɧɚ ɪɟɚɤɰɢɹ (PCR) ɢɥɢ FISH ɚɧɚɥɢɡ ɫɟ ɭɫɬɚɧɨɜɢ 
BCR/ABL ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ ɢɥɢ t(9;22) 
 

3.3.1 Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ɏɆɅ ɜ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɮɚɡɚ ɢ 
ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɫɬɢɤɚ ɧɚ ɩɪɨɦɟɧɢɬɟ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ ɢ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ:  

 Ʌɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ (ɜ ɦɧɨɝɨ ɪɟɞɤɢ ɫɥɭɱɚɢ – ɧɨɪɦɚɥɟɧ 
ɥɟɜɤɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ); 

 ɇɟɭɬɪɨɮɢɥɢɹ ɫ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɞɜɟ ɩɪɟɞɨɦɢɧɢɪɚɳɢ ɩɨɩɭɥɚɰɢɢ: ɦɢɟɥɨɰɢɬɢ 
ɢ ɫɟɝɦɟɧɬɨɹɞɪɟɧɢ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ (ȾȾ ɫ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ); 

 Ȼɥɚɫɬɢ <10% ɜ ɉɄɄ; 
 Ȼɚɡɨɮɢɥɢɹ – ɪɚɡɧɨɫɬɟɩɟɧɧɚ, ɛɚɡɨɮɢɥɢ <20% ɜ ɉɄɄ; 
 ȿɨɡɢɧɨɮɢɥɢɹ – ɱɟɫɬɨ; 
 Ɇɨɧɨɰɢɬɨɡɚ - ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚ ɫɟ ɫɚɦɨ ɜ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɫ p190 BCR-ABL1 

ɢɡɨɮɨɪɦɚ (ȾȾ ɫ ɏɆɆɅ);  
 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ: ɧɨɪɦɚɥɧɢ ɢɥɢ ɩɨɜɢɲɟɧɢ, ɪɹɞɤɨ ɧɚɦɚɥɟɧɢ; 
 Ʉɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ: ɯɢɩɟɪɰɟɥɭɥɚɪɟɧ, ɛɨɝɚɬ ɧɚ ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɢ, ɫ ɨɥɟɜɹɜɚɧɟ ɡɚ 

ɫɦɟɬɤɚ ɧɚ ɩɪɟɜɚɥɢɪɚɧɟ ɧɚ ɦɢɟɥɨɰɢɬɢ, ɟɨɡɢɧɨɮɢɥɢɹ, ɛɥɚɫɬɢ <10%; 
ɪɟɞɭɰɢɪɚɧɢ ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɢ ɨɫɬɪɨɜɢ; ɜ 40-50% ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɫɟ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚ 
ɫɪɟɞɧɨɫɬɟɩɟɧɧɚ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɧɚ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɧɚ ɩɨ-ɦɚɥɤɢ ɨɬ 
ɧɨɪɦɚɥɧɢɬɟ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɢ ɫ ɯɢɩɨɥɨɛɭɥɢɪɚɧɢ ɹɞɪɚ; ɜ 30% - 
ɪɟɬɢɤɭɥɢɧɨɜɚ ɮɢɛɪɨɡɚ (ɫɜɴɪɡɜɚ ɫɟ ɫ ɥɨɲɚ ɩɪɨɝɧɨɡɚ); ɩɫɟɜɞɨ-Ƚɨɲɟ 
ɤɥɟɬɤɢ ɢ „ɫɢɧɢ” ɯɢɫɬɢɨɰɢɬɢ – ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɩɪɨɹɜɚ ɧɚ ɭɫɢɥɟɧɢɹ ɤɥɟɬɴɱɟɧ 
ɨɛɨɪɨɬ (ɩɪɨɢɡɯɨɠɞɚɬ ɨɬ ɧɟɨɩɥɚɫɬɢɱɧɢɹ ɤɥɨɧ); 

 ɋɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɨɬ ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ ɫ ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɢ (ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚ 
ɯɟɦɨɩɨɟɡɚ) 
 

3.3.2. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ɏɆɅ ɜ ɫɬɚɞɢɣ ɧɚ ɨɛɨɫɬɪɹɧɟ  
(ɚɤɰɟɥɟɪɚɰɢɹ) (ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ ɨɬ ɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ 
ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ/ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɢɥɢ ɫɩɨɪɟɞ ɜɢɞɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ 
ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɬɢɪɨɡɢɧ ɤɢɧɚɡɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ (ɌɄɂ)  
 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ/ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ 
ɤɪɢɬɟɪɢɢ 

ȼɴɡɦɨɠɧɨɫɬɢ ɡɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɌɄɂ 

 ɉɟɪɫɢɫɬɢɪɚɧɟ ɢɥɢ ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ 
ɥɟɜɤɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ >10ɯ109/ɥ, ɥɢɩɫɚ 
ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɨɬɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɉɟɪɫɢɫɬɢɪɚɳɚ ɢɥɢ ɧɚɪɚɫɬɜɚɳɚ 
ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ ɤɴɦ 
ɩɴɪɜɢɹ ɩɪɢɥɨɠɟɧ TKI (ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ 
ɡɚ ɩɨɥɭɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɩɴɥɟɧ 
ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧ ɨɬɝɨɜɨɪ) 

 ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ, ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɥɢ 
ɦɨɥɟɤɭɥɚɪɧɨ-ɛɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ 
ɡɚ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ ɤɴɦ ɞɜɚ 
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 ɉɟɪɫɢɫɬɢɪɳɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ 
>1000ɯ109/ɥ, ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɉɟɪɫɢɫɬɢɪɚɳɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 
<100ɯ109/ɥ, ɧɟɫɜɴɪɡɚɧɚ ɫ 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Ȼɚɡɨɮɢɥɢ ≥20% ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ 

 10 – 19% ɛɥɚɫɬɢ* ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ 
ɤɪɴɜ ɢ/ɢɥɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ 

 Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɢ 
ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɜ ɤɥɟɬɤɢɬɟ, ɧɨɫɟɳɢ Ph’ 
ɯɪɨɦɨɡɨɦɚɬɚ ɩɪɢ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ 
ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɜɬɨɪɚ Ph’, ɬɪɢɡɨɦɢɹ 8, 
ɢɡɨɯɪɨɦɨɡɨɦɚ 17q, ɬɪɢɡɨɦɢɹ 19), 
ɤɨɦɩɥɟɤɫɟɧ ɤɚɪɢɨɬɢɩ ɢɥɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɜ 
3q26.2 

 ȼɫɹɤɚ ɧɨɜɚ ɤɥɨɧɚɥɧɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɚ 
ɚɧɨɦɚɥɢɹ, ɹɜɢɥɚ ɫɟ ɜ Ph’+ ɤɥɟɬɤɢ ɩɨ 
ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɧɢ TKI ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɚ 
 ɉɨɹɜɚ ɧɚ ɞɜɟ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɦɭɬɚɰɢɢ ɧɚ 

BCR-ABL1 ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ 
TKI 

*ɉɨɹɜɚɬɚ ɧɚ ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɢɥɢ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ, ɞɨɪɢ ɜ ɩɨ-
ɦɚɥɤɚ ɫɬɨɣɧɨɫɬ ɨɬ 10% ɩɨɤɚɡɜɚ ɜɴɡɧɢɤɜɚɳɚ ɛɥɚɫɬɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɢ ɢɡɢɫɤɜɚ 
ɩɨɞɪɨɛɧɢ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɤɥɢɧɢɱɧɢ, ɮɥɨɭɰɢɬɨɩɟɦɬɢɪɱɢ ɢ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ. 
 

3.3.3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ɧɚ ɏɆɅ ɜɴɜ ɮɚɡɚ ɧɚ ɛɥɚɫɬɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ   

 Ȼɥɚɫɬɢ  20% ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ, ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɢɥɢ ɢ ɜ ɞɜɟɬɟ; 
 ȿɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚ ɛɥɚɫɬɧɚ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ (ɤɨɠɚ, ɥɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ, ɫɥɟɡɤɚ, 

ɤɨɫɬɢ, ɐɇɋ ɢ ɞɪ.); 
 Ƚɨɥɟɦɢ ɫɬɪɭɩɜɚɧɢɹ ɢɥɢ ɤɥɴɫɬɟɪɢ ɨɬ ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚɬɚ 

ɛɢɨɩɫɢɹ. 
ȼ 70% ɛɥɚɫɬɧɚɬɚ ɤɪɢɡɚ ɟ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɜɤɥɸɱɜɚ ɛɥɚɫɬɢ ɨɬ ɜɫɢɱɤɢ ɤɥɨɧɨɜɟ 
ɧɚ ɦɢɟɥɨɩɨɟɡɚɬɚ (ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɦɢɟɥɨɛɥɚɫɬɧɚ); ɜ 20-30% ɛɥɚɫɬɧɚɬɚ 
ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɟ ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɨɢɞɧɚ, ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɫ ȼ-ɮɟɧɨɬɢɩ, ɩɨ-ɪɹɞɤɨ ɫ Ɍ-
ɮɟɧɨɬɢɩ, ɦɧɨɝɨ ɱɟɫɬɨ ɫ ɤɨ-ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ ɦɚɪɤɟɪɢ) 
 
3.3. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ 
Ɉɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɡɚ ɛɴɪɡɚ ɧɟɝɚɬɢɜɧɚ ɟɜɨɥɸɰɢɹ ɧɚ ɏɆɅ ɜ 
ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɮɢɡɢɤɚɥɧɢɬɟ ɞɚɧɧɢ, ɉɄɄ ɢ ȾɄɄ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2Ⱥ) 
 
ɋɢɫɬɟɦɚ ɡɚ 
ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɪɢɫɤɚ 

ɇɚɱɢɧ ɧɚ 
ɤɚɥɤɭɥɢɪɚɧɟ* 

Ɉɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɪɢɫɤɚ 

Sokal et al, 1984* 
http://bloodref.com/my
eloid/cml/sokal-hasford 

0,116 ɯ (ɝɨɞ.- 43,4) + 
0,0345 ɯ (ɫɥɟɡɤɚ – 7,51) 
+ 0,188 ɯ /(Ɍɪ ÷ 700)2 – 
0,563)/ + 0,0887 ɯ 
(ɦɢɟɥɨɛɥɚɫɬɢ – 2,1 

ɇɢɫɴɤ     <0.8 
ɋɪɟɞɟɧ   0.8 – 1.2 
ȼɢɫɨɤ      >1.2 

Hasford et al, 1998* 
http://bloodref.com/my
eloid/cml/sokal-hasford 

0,666 ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬ ≥ 50 
ɝ.+ (0,042 ɯ ɫɥɟɡɤɚ ɩɨɞ 
ɪ. ɞɴɝɚ) +1,0956 ɩɪɢ Ɍɪ 
ɛɪɨɣ ≥ 1500 + (0,0584 ɯ 
ɦɢɟɥɨɛɥɚɫɬɢɬɟ) + 
0,20399 ɩɪɢ ɛɚɡɨɮɢɥɢ 
> 3% + (0,0413 ɯ 

ɇɢɫɴɤ     ≤780 
ɋɪɟɞɟɧ   781 – 1480 
ȼɢɫɨɤ      >1480 
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ɟɨɡɢɧɨɮɢɥɢ) 
EUTOS, 2011* 
http://www.leukemia-
net.org/content/leukemi
as/cml/eutos_score/ind
ex_eng.html 

4 ɯ ɪɚɡɦɟɪ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ 
ɩɨɞ ɞɨɥɧɚ ɪɟɛɪɟɧɚ 
ɞɴɝɚ + 7 ɯ ɛɚɡɨɮɢɥɢ ɜ 
% 

ɇɢɫɴɤ ≥87 
Ɇɟɠɞɢɧɟɧ – ɥɢɩɫɜɚ 
ȼɢɫɨɤ >87 

*Ʉɚɥɤɭɥɢɪɚɧɟɬɨ ɫɟ ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚ ɚɜɬɨɦɚɬɢɱɧɨ ɱɪɟɡ ɫɥɟɞɧɢɹ ɫɚɣɬ: 
http://www.icsg.unibo.it/rrcalc.asp 

Ʌɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ ɫ ɨɥɟɜɹɜɚɧɟ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚ ɪɟɞɢɰɚ ɢɧɮɟɤɰɢɨɡɧɢ (ɨɫɬɪɢ ɢ 
ɯɪɨɧɢɱɧɢ) ɫɴɫɬɨɹɧɢɹ, ɧɟɨɩɥɚɫɬɢɱɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ, ɩɨ-ɪɹɞɤɨ ɫɪɟɳɚɧɢ 
ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɦɢ (ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨ-ɦɨɧɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɧɹɤɨɢ 
ɜɚɪɢɚɧɬɢ ɧɚ ɆȾɋ ɢ ɯɪɨɧɢɱɧɚɬɚ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ).   

 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1.1. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟɬɨ ɧɚ ɏɆɅ ɟ ɩɨɤɚɡɚɧɢɟ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ 
ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ (ɌɄɂ) 
 
5.1.2. ɉɨɞɝɨɬɨɜɤɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɧɢ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ (ɌɄɂ): 

 ɂɧɮɨɪɦɚɰɢɹ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ  
 Ɂɚɩɚɡɜɚɧɟ ɧɚ ɮɟɪɬɢɥɧɨɫɬɬɚ: ɦɴɠɟ – ɡɚɦɪɚɡɹɜɚɧɟ ɧɚ ɫɩɟɪɦɚ 

 ɀɟɧɢ – ɤɨɧɬɪɚɰɟɩɰɢɹ 

 Ɉɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɪɢɫɤɚ  
 
5.1.3.Ɇɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ ɌɄɂ ɢ ɢɡɛɹɝɜɚɧɟ ɧɚ ɫɬɪɚɧɢɱɧɢɬɟ 
ɟɮɟɤɬɢ ɩɪɢ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟɬɨ ɦɭ: 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɟɞɢ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ ɌɄɂ: 

 Ʉɚɪɞɢɨ-ɜɚɫɤɭɥɚɪɧɢ ɪɢɫɤɨɜɢ ɮɚɤɬɨɪɢ 

 ȿɄȽ 

 Ⱦɢɯɚɬɟɥɧɚ ɫɢɫɬɟɦɚ 

 Ʉɪɴɜɧɚ ɡɚɯɚɪ 

 ɉɚɧɤɪɟɚɬɢɱɧɢ ɟɧɡɢɦɢ 

 ɑɟɪɧɨɞɪɨɛɧɢ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ 

 ɋɴɫɬɨɹɧɢɟ ɧɚ ɤɪɴɜɨɧɨɫɧɢɬɟ ɫɴɞɨɜɟ 

 ɋɴɫɬɨɹɧɢɟ ɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚɬɚ ɮɭɧɤɰɢɹ 
 

5.1.4. ɉɨɞɛɨɪɴɬ ɧɚ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɌɄɂ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɫɩɨɪɟɞ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟɬɨ ɧɚ 
ɩɚɰɢɟɧɬɚ, ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢɬɟ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɢ ɨɱɚɤɜɚɧɢɬɟ ɫɬɪɚɧɢɱɧɢ 
ɹɜɥɟɧɢɹ. 
 
ɂɡɛɨɪ ɧɚ ɌɄɂ ɫɩɨɪɟɞ ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ: 
 

Ʉɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬ ɉɪɟɞɩɨɱɢɬɚɧ ɌɄɂ  ɉɨ-ɦɚɥɤɨ 
ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚɧ ɌɄɂ 

Ⱦɢɚɛɟɬ Dasatinib, Bosutinib Nilotinib 
Ȼɟɥɨɞɪɨɛɧɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ/Ȼɟɥɨɞɪɨɛɧ
ɚ ɯɢɩɟɪɬɨɧɢɹ 

Bosutinib, Nilotinib Dasatinib 

Ƚɚɫɬɪɨɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɧɢ Dasatinib, Nilotinib Bosutinib 

http://www.icsg.unibo.it/rrcalc.asp
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ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ 
ɋɴɪɞɟɱɧɨ-ɫɴɞɨɜɢ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 

Bosutinib Nilotinib, Dasatinib, 
Ponatinib 

ɍɜɪɟɠɞɚɧɢɹ ɧɚ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ ɚɪɬɟɪɢɢ 

Bosutinib, (Dasatinib?) Nilotinib, (Ponatinib) 

ɑɟɪɧɨɞɪɨɛɧɢ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 

Dasatinib, (Nilotinib?) Bosutinib 

Ȼɴɛɪɟɱɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ Nilotinib, (Dasatinib?) Bosutinib 
Ⱥɞɚɩɬɢɪɚɧɚ ɩɨ Cortes, iCML Estoril Oct’17 

 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɧɨɜɨɨɬɤɪɢɬɚ ɏɆɅ ɜ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɮɚɡɚ – ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚ ɫɟ 
ɫ I-ɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ (ɫɬɟɩɟɧ ɧɚ ɞɨɫɬɨɜɟɪɧɨɫɬ ɡɚ 
ɜɫɢɱɤɢ - ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ ІȺ): 

 Imatinib – 400 mg/ɞɧɟɜɧɨ ɪ.ɨ. ɟɞɧɨɤɪɚɬɟɧ ɩɪɢɟɦ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɯɪɚɧɟɧɟ 
ɢɥɢ 

 Nilotinib – 2 x 300  mg/ɞɧɟɜɧɨ  ɪ.ɨ. ɩɪɢɟɦ ɧɚ ɝɥɚɞɧɨ (ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 2 ɱɚɫɚ 
ɫɥɟɞ ɢ 1 ɱɚɫ ɩɪɟɞɢ ɯɪɚɧɟɧɟ) 
ɢɥɢ 

 Dasatinib – 100  mg/ɞɧɟɜɧɨ  ɪ.ɨ. ɟɞɧɨɤɪɚɬɟɧ ɩɪɢɟɦ, ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ 
ɯɪɚɧɢɬɟɥɧɢɹ ɪɟɠɢɦ 
ɢɥɢ 

 Bosutinib – 400  mg/ɞɧɟɜɧɨ  ɪ.ɨ. ɩɪɢɟɦ ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ ɞɧɟɜɧɨ 
 

5.2.1.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɮɚɡɚ ɧɚ ɏɆɅ, ɧɟɨɬɝɨɜɚɪɹɳɢ ɢɥɢ 
ɧɟɬɨɥɟɪɢɪɚɳɢ ɡɚɩɨɱɧɚɬɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɩɪɟɞɫɬɚɜɢɬɟɥ ɧɚ I-ɜɚ ɥɢɧɢɹ ɌɄɂ: 

 Imatinib – 800  mg/ɞɧɟɜɧɨ ɪ.ɨ. ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ, ɩɪɢɟɦ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɯɪɚɧɟɧɟ 
(ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɨɬ 400 ɦɝ.) 
ɢɥɢ 

 Nilotinib – 2 x 400  mg/ɞɧɟɜɧɨ ɪ.ɨ.  ɩɪɢɟɦ ɧɚ ɝɥɚɞɧɨ (ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 2 ɱɚɫɚ 
ɫɥɟɞ ɢ 1 ɱɚɫ ɩɪɟɞɢ ɯɪɚɧɟɧɟ)(ɤɚɬɨ ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫɥɟɞ Imatinib, 
ɢɥɢ ɫɥɟɞ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚ ɞɨɡɢɪɨɜɤɚ 600 ɦɝ. Nilotinib) 
ɢɥɢ 

 Dasatinib – 100-150  mg/ɞɧɟɜɧɨ ɪ.ɨ. ɟɞɧɨɤɪɚɬɟɧ ɩɪɢɟɦ, ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ 
ɯɪɚɧɢɬɟɥɧɢɹ ɪɟɠɢɦ (ɤɚɬɨ ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫɥɟɞ Imatinib ɢɥɢ 
Nilotinib) 
ɢɥɢ 

 Bosutinib – 500  mg/ɞɧɟɜɧɨ ɪ.ɨ. ɩɪɢɟɦ ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ ɞɧɟɜɧɨ ɤɨɝɚɬɨ ɬɪɢɬɟ 
ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɢ ɌɄɂ ɧɟ ɫɟ ɫɱɢɬɚɬ ɡɚ ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 
ɢɥɢ 

 Ponatinib – 45  mg/ɞɧɟɜɧɨ ɪ.ɨ. ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɧɚɥɢɰɟ ɧɟɩɨɧɨɫɢɦɨɫɬ ɢɥɢ 
ɧɟɬɨɥɟɪɢɪɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ Dasatinib ɢ Nilotinib, ɢɥɢ ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɧɚɥɢɰɟ 
ɦɭɬɚɰɢɹ T315I 

 
5.2.1.3. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɧɨɜɨɨɬɤɪɢɬɚ ɏɆɅ ɜɴɜ ɮɚɡɚ ɧɚ ɨɛɨɫɬɪɹɧɟ ɢɥɢ ɛɥɚɫɬɧɚ 
ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ – ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚ ɫɟ ɫɴɫ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɌɄɂ:  

 Dasatinib – 100-150 ɦɝ. ɟɞɧɨɤɪɚɬɟɧ ɩɪɢɟɦ ɞɧɟɜɧɨ, ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ 
ɯɪɚɧɢɬɟɥɧɢɹ ɪɟɠɢɦ 
ɢɥɢ  

 Imatinib – 800 ɦɝ/ɞɧ. ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɯɪɚɧɚ 
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5.2.1.4. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɦɭɬɚɰɢɹ T315I: 

 Ponatinib –  mg/ɞɧɟɜɧɨ ɪ.ɨ. ɟɞɧɨɤɪɚɬɟɧ ɩɪɢɟɦ ɞɧɟɜɧɨ 
ɢɥɢ 

 ɨɰɟɧɤɚ ɡɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ (ɌɋɄ)  
ɢɥɢ  

 ɭɱɚɫɬɢɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɩɢɬɜɚɧɟ 
 
5.2.1.5. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɏɆɅ ɜɴɜ ɮɚɡɚ ɧɚ ɛɥɚɫɬɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 
ɧɚ ɞɨɫɬɨɜɟɪɧɨɫɬ ІІȺ): 
ɉɪɢ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɛɥɚɫɬɧɚ ɤɪɢɡɚ: 

 ɈɆɅ ɢɧɞɭɤɰɢɨɧɟɧ ɪɟɠɢɦ + ɌɄɂ, ɩɨɫɥɟɞɜɚɧ ɨɬ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɌɋɄ (ɚɤɨ ɟ 
ɜɴɡɦɨɠɧɚ)  
ɢɥɢ  

 ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɩɢɬɜɚɧɟ 
 

ɉɪɢ ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɤɪɢɡɚ 

 ɈɅɅ ɢɧɞɭɤɰɢɨɧɟɧ ɪɟɠɢɦ + ɌɄɂ, ɩɨɫɥɟɞɜɚɧ ɨɬ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɌɋɄ (ɚɤɨ ɟ 
ɜɴɡɦɨɠɧɚ) 
ɢɥɢ  

 ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɩɢɬɜɚɧɟ 
 

ɂɡɛɨɪɴɬ ɧɚ ɌɄɂ ɡɚɜɢɫɢ ɨɬ ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɢ ɪɟɡɭɥɬɚɬɚ ɨɬ 
ɦɭɬɚɰɢɨɧɧɢɹ ɚɧɚɥɢɡ, ɚɤɨ ɬɚɤɴɜ ɟ ɢɡɜɴɪɲɟɧ 
 

5.2.3. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɇɅɊ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ, ɚɤɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ 
(ɤɴɞɟɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ) 
ɇɟɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɫɬɪɚɧɢɱɧɢ ɹɜɥɟɧɢɹ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟɬɨ ɧɚ ɌɄɂ ɢ 
ɦɟɪɤɢ ɡɚ ɩɪɟɨɞɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɢɦ: 
 

Ƚɪɭɩɚ 
ɫɬɪɚɧɢɱɧɢ 
ɹɜɥɟɧɢɹ 

Ʉɥɢɧɢɱɧɚ 
ɢɡɹɜɚ 

ȼɪɴɡɤɚ ɫ ɌɄɂ ɉɨɜɟɞɟɧɢɟ 

ɋɴɞɨɜɢ ɂɫɯɟɦɢɱɧɚ 
ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ 
ɫɴɪɰɟɬɨ 
ɂɫɯɟɦɢɱɟɧ 
ɦɨɡɴɱɟɧ ɢɧɫɭɥɬ 
Ɉɤɥɭɡɢɹ ɧɚ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ 
ɚɪɬɟɪɢɹ 
ȼɟɧɨɡɧɚ 
ɬɪɨɦɛɨɡɚ 

Ponatinib 
Nilotinib 
(ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ɩɪɢ 
ɩɨ-ɜɢɫɨɤɢ ɞɨɡɢ 
ɧɚ ɞɜɚɬɚ ɌɄɂ) 

Ɉɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ 
ɤɚɪɞɢɨ-
ɜɚɫɤɭɥɚɪɧɢɹ ɪɢɫɤ 
ɩɪɟɞɢ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ 
ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ >65 
ɝ. – ɢɡɜɴɪɲɜɚɧɟ ɧɚ 
ɞɨɩɥɟɪɨɜɚ 
ɫɨɧɨɝɪɚɮɢɹ ɡɚ 
ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ 
ɚɫɢɦɩɬɨɦɧɚ 
ɨɤɥɭɡɢɹ ɧɚ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ 
ɚɪɬɟɪɢɢ ɩɪɟɞɢ ɢ ɩɨ 
ɜɪɟɦɟ ɧɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 
ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ 
ɤɪɴɜɧɚ ɡɚɯɚɪ, 
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HbA1c, ɥɢɩɢɞɢ, 
ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ ɩɪɟɞɢ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢ 6-12 
ɦ. ɨɬ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɦɭ 

ɋɴɪɞɟɱɧɢ Ʉɚɪɞɢɨɬɨɤɫɢɱɧɨ
ɫɬ 
 
 
 
 
 
Ɋɢɬɴɦɧɢ 
ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ – 
ɭɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ 
QT ɢɧɬɟɪɜɚɥɚ 

Ponatinib 
 
 
 
Nilotinib 

Ɇɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɜɟɧɬɪɢɤɭɥɧɚ 
ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹ ɱɪɟɡ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ 
BNP. 
 
ȿɄȽ ɩɪɟɞɢ 
ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢ ɩɪɟɡ 
3-6 ɦɟɫɟɱɟɧ 
ɢɧɬɟɪɜɚɥ 

Ȼɟɥɨɞɪɨɛɧɢ ɉɥɟɜɪɚɥɧɢ 
ɢɡɥɢɜɢ  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Ȼɟɥɨɞɪɨɛɧɚ 
ɯɢɩɟɪɬɨɧɢɹ 
(ɪɹɞɤɨ)  
 
 
 
 
 
ɉɧɟɜɦɨɧɢɬ 
(ɪɹɞɤɨ) 

Dasatinib (ɧɚɣ-
ɱɟɫɬɢ) 
Imatinib ɩɪɢ 
ɜɢɫɨɤɚ ɞɨɡɚ 
(ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ) 
Nilotinib (ɧɢɫɴɤ 
ɪɢɫɤ)  
 
 
Dasatinib (ɧɢɫɴɤ 
ɪɢɫɤ) 
 
 
 
Imatinib (ɧɢɫɴɤ 
ɪɢɫɤ) 

Ⱦɚ ɫɟ ɢɡɛɹɝɜɚ ɩɪɢ 
ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɴɫ 
ɫɴɪɞɟɱɧɢ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɢɥɢ 
ɯɢɩɟɪɬɨɧɢɹ 
(ɩɪɟɞɢɫɩɨɡɢɰɢɹ). 
ɉɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɧɚ 
ɞɪɭɝ ɌɄɂ.  
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫɴɫ 
ɫɬɟɪɨɢɞɢ ɢ 
ɞɢɭɪɟɬɢɰɢ. 
 
ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɟɮɟɤɬ ɨɬ 
ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɨɬɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɩɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɤɴɦ 
Bosutinib  
 
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɨɬ 
ɩɭɥɦɨɥɨɝ.  
ȼɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɬɟɪɨɢɞ. 
ɋɩɢɪɚɧɟ ɧɚ ɌɄɂ. 
ɉɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɧɚ 
Nilotinib ɢɥɢ  
Bosutinib 

ɏɟɩɚɬɨ-
ɛɢɥɢɚɪɟɧ 
ɬɪɚɤɬ 

ɏɟɩɚɬɨɬɨɤɫɢɱɧɨ
ɫɬ 

Ponatinib 
Nilotinib 
Dasatinib 
Bosutinib 
Imatinib 

ɉɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɤɴɦ 
ɞɪɭɝ ɌɄɂ. 
ȼɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɬɟɪɨɢɞ ɪ.ɨ. 30 
ɦɝ./ɞɧ. 
ɉɪɢ ɮɚɬɚɥɧɨ 
ɩɪɨɬɢɱɟɧɟ – 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ 
ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ. 
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Еɧɞɨɤɪɢɧɧɢ ɢ 
ɦɟɬɚɛɨɥɢɬɧɢ 
ɧɚɪɭɲɟɧɢя 
 
 
 
 

ɏɢɩɟɪɝɥɢɤɟɦɢɹ 
 
 
 
 
 
 
 
Ʌɢɩɢɞɟɧ 
ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɴɦ 
(ɯɢɩɟɪɯɨɥɟɫɬɟɪɨ
ɥɟɦɢɹ) 
 
 
Ɏɨɫɮɚɬɟɧ ɢ 
ɤɚɥɰɢɟɜ 
ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɴɦ: 
ɯɢɩɨɮɨɫɮɚɬɟɦɢ
ɹ 

Nilotinib 
 
 
 
 
 
Nilotinib 
Ponatinib 
 
 
 
Imatinib 

ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɞɢɚɛɟɬ ɞɚ ɫɟ 
ɩɪɢɥɚɝɚ ɞɪɭɝ ɌɄɂ. 
ɋɬɪɢɤɬɧɨ 
ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɤɪɴɜɧɚ ɡɚɯɚɪ ɢ 
ɝɥɢɤɨɡɢɥɢɪɚɧ Hb.  
 
ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɧɚ 
ɯɨɥɟɫɬɟɪɨɥ; ɩɪɢ 
ɧɚɞɜɢɲɚɜɚɧɟ 6,2 
ɦɦɨɥ/ɥ – ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɫɴɫ ɫɬɚɬɢɧ. 
 
ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɟɪɭɦɟɧ ɮɨɫɮɚɬ ɢ 
ɧɢɜɨ ɧɚ ɤɚɥɰɢɣ 
ɜɫɟɤɢ ɦɟɫɟɰ ɩɪɟɡ 
ɩɴɪɜɢɬɟ 3 ɨɬ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Imatinib, 
ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɧɚ 
ɜɫɟɤɢ 3 – 6 ɦɟɫɟɰɚ. 

Гɚɫɬɪɨɢɧɬɟɫ
ɬɢɧɚɥɧɢ, ɜɤɥ. 
ɩɚɧɤɪɟɚɬɢɬ 

Ƚɚɞɟɧɟ, 
ɩɨɜɪɴɳɚɧɟ 
 
 
 
 
 
Ʉɨɪɟɦɧɚ ɛɨɥɤɚ 
 
 
Ⱦɢɫɩɟɩɫɢɹ 
 
 
Ⱦɢɚɪɢɹ 
 
 
 
Ɂɚɩɟɤ 
 
 
ɉɚɧɤɪɟɚɬɢɬ 

Imatinib 
Bosutinib 
Nilotinib 
 
 
Imatinib 
Ponatinib 
 
Imatinib 
 
Bosutinib 
Imatinib 
 
Nilotinib 
Imatinib 
Ponatinib 
 
Nilotinib (ɜɢɫɨɤ 
ɪɢɫɤ) 
Ponatinib (ɧɢɫɴɤ 
ɪɢɫɤ) 

Imatinib ɞɚ ɫɟ 
ɩɪɢɟɦɚ ɩɨ ɜɪɟɦɟ 
ɧɚ ɧɚɣ-ɡɧɚɱɢɦɨɬɨ 
ɯɪɚɧɟɧɟ ɡɚ ɞɟɧɹ 
ɉɪɢɟɦɚɧɟ ɧɚ 
ɚɧɬɢɟɦɟɬɢɰɢ 
 
ɋɩɚɡɦɨɥɢɬɢɰɢ 
 
 
ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟ 
 
Loperamide ɢɥɢ 
ɞɪɭɝɢ ɩɪɢ ɩɴɪɜɢ 
ɫɢɦɩɬɨɦ ɧɚ ɞɢɚɪɢɹ 
 
ɉɨɞɯɨɞɹɳɚ ɞɢɟɬɚ 
ɋɥɚɛɢɬɟɥɧɢ 
 
ɉɪɢ ɤɥɢɧɢɱɧɚ 
ɢɡɹɜɚ – ɥɟɱɟɧɢɟ ɨɬ 
ɫɩɟɰɢɚɥɢɫɬ 
(ɝɚɫɬɪɨɟɧɬɟɪɨɥɨɝ, 
ɯɢɪɭɪɝ). 
ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɤɥɢɧɢɤɚ, ɫɚɦɨ 
ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ 
ɚɦɢɥɚɡɚ/ɥɢɩɚɡɚ 
ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɢɥɢ 



98 

 

ɜɪɟɦɟɧɧɨ ɫɩɢɪɚɧɟ 
ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 
ɫɩɨɪɟɞ ɫɬɟɩɟɧɬɚ ɧɚ 
ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ. 

Ʉɨɠɧɢ Ɉɛɪɢɜɢ, ɫɴɪɛɟɠ, 
ɟɪɢɬɟɦɚ, 
ɤɨɫɨɩɚɞ, 
ɯɢɩɟɪɩɢɝɦɟɧɬɚɰ
ɢɹ ɢ ɞɪ. 

Imatinib Ɇɨɝɚɬ ɞɚ ɢɡɱɟɡɧɚɬ 
ɫɩɨɧɬɚɧɧɨ 
Ʌɨɤɚɥɧɨ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ 
ɫɬɟɪɨɢɞɢ, ɥɨɫɢɨɧɢ 
ɢ ɩɪ. 
ɉɪɢ ɬɟɠɤɚ ɢɡɹɜɚ – 
ɜɪɟɦɟɧɧɨ 
ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ 
ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ 
ɌɄɂ. 

Иɦɭɧɨɥɨɝɢɱɧɢ 
ɭɜɪɟɠɞɚɧɢя ɢ 
ɢɧɮɟɤɰɢɢ 

ɂɧɯɢɛɢɪɚɧɟ ɧɚ 
Ɍ-ɤɥ. 
ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɢ 
ɚɤɬɢɜɚɰɢɹ – 
ɜɢɪɭɫɧɢ 
ɢɧɮɟɤɰɢɢ, 
ɪɟɚɤɬɢɜɚɰɢɹ ɧɚ 
ɯɟɩɚɬɢɬ ȼ, CMV, 
ɬɭɛɟɪɤɭɥɨɡɚ 

Dasatinib 
Imatinib 
Nilotinib 

ɉɪɢ ɪɢɫɤɨɜɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ 
(ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ, 
ɩɪɟɛɨɥɟɞɭɜɚɥɢ ɨɬ 
ɜɢɪɭɫɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ 
ɢɥɢ ɬɭɛɟɪɤɭɥɨɡɚ - 
ɚɧɬɢɜɢɪɭɫɧɚ 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ). 

Ɇɭɫɤɭɥɨɫɤɟɥɟɬ
ɧɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢя 

Ʉɨɫɬɧɢ ɛɨɥɧɢ, 
ɚɪɬɪɚɥɝɢɹ, 
ɦɢɚɥɝɢɹ, ɤɪɚɦɩɢ 

Imatinib 
Nilotinib 
Dasatinib 

ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟɧɢɜɨ 
ɧɚ ɫɟɪɭɦɧɢɬɟ 
ɟɥɟɤɬɪɨɥɢɬɢ. 
ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟ. 

Ɉɱɧɢ 
ɫɬɪɚɧɢɱɧɢ 
яɜɥɟɧɢя 

ɉɟɪɢɨɪɛɢɧɚɥɟɧ 
ɟɞɟɦ 
ɋɴɥɡɟɧɟ 
Ʉɨɧɸɧɤɬɢɜɚɥɧɢ 
ɤɪɴɜɨɢɡɥɢɜɢ 
 
ɋɴɪɛɟɠ ɜ ɨɱɢɬɟ 
ɋɭɯɨɬɚ 

Imatinib 
Nilotinib 
 
 
 
Nilotinib 
Ponatinib 

ȼɪɟɦɟɧɧɨ ɫɩɢɪɚɧɟ 
ɧɚ ɌɄɂ 
ɋɢɫɬɟɦɧɨ 
ɫɬɟɪɨɢɞɧɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟ. 
Ⱦɢɭɪɟɬɢɱɧɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ 
ɩɟɪɢɨɪɛɢɬɚɥɟɧ 
ɟɞɟɦ 
ɉɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɧɚ 
ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɟɧ ɌɄɂ. 

Гɢɧɟɤɨɥɨɝɢɱɧɢ 
ɫɬɪɚɧɢɱɧɢ 
яɜɥɟɧɢя 

Ɇɟɧɨɪɚɝɢɢ 
ɇɟɪɟɝɭɥɚɪɟɧ 
ɦɢɧɫɬɪɭɚɥɟɧ 
ɰɢɤɴɥ 
ɏɟɦɨɪɚɝɢɱɧɢ 
ɨɜɚɪɢɚɥɧɢ ɤɢɫɬɢ 

Imatinib 
Nilotinib 
Dasatinib 
 

ɂɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ 
ɤɨɧɬɪɚɰɟɩɬɢɜɢ 
ɩɪɟɡ ɜɪɟɦɟ ɧɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ. 

ɇɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɢ 
ɭɫɥɨɠɧɟɧɢя 

Ƚɥɚɜɨɛɨɥɢɟ 
 

Nilotinib 
Imatinib 
Dasatinib 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟ. 

Ȼɴɛɪɟɱɧɢ 
ɭɫɥɨɠɧɟɧɢя 

Ɉɛɪɚɬɢɦɚ ɈȻɇ 
 

Imatinib (ɧɢɫɴɤ 
ɪɢɫɤ) 

ȼɢɦɚɧɢɟ ɡɚ ɬɭɦɨɪ 
ɥɢɡɢɫ ɫɢɧɞɪɨɦ 



99 

 

 
ɉɨɜɢɲɚɜɚɧɟ 
ɧɢɜɨ ɧɚ 
ɤɪɟɚɬɢɧɢɧɚ 

 
Bosutinib 
(ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ) 

Ɇɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ 
ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ 
ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ 
ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬ ɫ 
ɩɪɟɞɜɚɪɢɬɟɥɧɨ 
ɭɜɪɟɞɟɧɚ 
ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ 
– ɧɚɣ-ɩɨɞɯɨɞɹɳ 
ɌɄɂ ɟ Dasatinib. 

 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6. 1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

Ɋɟɦɢɫɢɹɬɚ ɩɪɢ ɏɆɅ ɫɟ ɞɟɮɢɧɢɪɚ ɤɚɬɨ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ (ɩɴɥɟɧ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ), ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ (ɩɴɥɧɚ, ɱɚɫɬɢɱɧɚ, ɦɚɥɤɚ ɢ ɦɢɧɢɦɚɥɧɚ) ɢ 
ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɚ (ɝɨɥɹɦ ɦɨɥɟɤɭɥɚɪɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ). 
 

 Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɹ Ɇɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ  
 

Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ <450 x 109/ɥ, 
Ʌɟɜɤɨɰɢɬɢ <10 x 109/ɥ,           
ȾɄɄ-ɥɢɩɫɜɚɬ ɦɥɚɞɢ 
ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɢ, ɛɚɡɨɮɢɥɢ 
<5%,                     Ʌɢɩɫɜɚ 
ɩɚɥɩɢɪɭɟɦɚ ɫɥɟɡɤɚ 

ɂɡɫɥɟɞɜɚ ɫɟ ɩɪɢ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ 
ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ, ɫɥɟɞ ɬɨɜɚ 
ɧɚ ɜɫɟɤɢ 15 ɞɧɢ ɞɨ 
ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɩɴɥɧɚ 
ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ, 
ɫɥɟɞ ɬɨɜɚ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3 
ɦɟɫɟɰɚ 

ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ 
(ɋCyR): 
ɉɴɥɧɚ (CCyR) 
ɑɚɫɬɢɱɧɚ (PCyR) 
Ɇɚɥɤɚ (MCyR) 
Ɇɢɧɢɦɚɥɧɚ 
Ʌɢɩɫɜɚ 

Ʌɢɩɫɜɚɬ Ph’+ ɦɟɬɚɮɚɡɢ 
1 – 35%  Ph’+ ɦɟɬɚɮɚɡɢ   
36 -65%  Ph’+ ɦɟɬɚɮɚɡɢ 
66 – 95%  Ph’+ ɦɟɬɚɮɚɡɢ   
>95%  Ph’+ ɦɟɬɚɮɚɡɢ                                                                                                                   

ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ ɫɟ 
ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚ ɩɪɢ 
ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟɬɨ, ɧɚ 3-
ɬɢɹ ɢ 6-ɬɢɹ ɦɟɫɟɰ, ɫɥɟɞ 
ɬɨɜɚ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɞɨ 
ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɢ 
ɩɨɬɜɴɪɠɞɚɜɚɧɟ ɧɚ ɩɴɥɧɚ 
ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ, 
ɩɨɫɥɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 12 ɦɟɫɟɰɚ 
ɩɪɢ ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ 
ɦɨɥɟɤɭɥɚɪɧɨ 
ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ. 

Ɇɨɥɟɤɭɥɚɪɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ (ɆR) 
 
 

 

Ƚɨɥɹɦ ɆɈ : BCR-ABL/ABL 
≤0.1% 
MO 4.0: RT-PCR(+) c BCR-
ABL/ABL ≤0.01% (IS) ɢɥɢ 
RT-PCR(-) ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ 
>10000 ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɚ 
MO 4.5: RT-PCR(+) c BCR-
ABL/ABL <0.0032% (IS) ɢɥɢ 
RT-PCR(-) ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ 
>32000 ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɚ  
MO 5.0: RT-PCR(+) c BCR-
ABL/ABL ≤0.001% (IS) ɢɥɢ 
RT-PCR(-) ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ 
>100000 ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɚ  

Mɨɥɟɤɭɥɹɪɧɢɹɬ ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɟ 
ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚ ɱɪɟɡ 
ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɚ RT-PCR  (RT-
Q-PCR), ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3 ɦɟɫɟɰɚ 
ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɝɨɥɹɦ 
ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɫɥɟɞ 
ɬɨɜɚ ɩɪɟɡ 6 ɦɟɫɟɰɚ. 
 
Ɇɭɬɚɰɢɨɧɟɧ ɚɧɚɥɢɡ:             
ɉɪɨɜɟɠɞɚ ɫɟ ɩɪɢ ɩɨɹɜɚ ɧɚ 
ɫɭɛɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɢɥɢ 
ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɢɡɢɫɤɜɚ 
ɫɟ ɩɪɟɞɢ ɩɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɤɴɦ 
ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɌɄɂ 
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ɂɧɬɟɪɩɪɟɬɚɰɢɹ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ ɩɪɢ ɏɆɅ. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɡɚ ɧɚɱɚɥɧɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ, ɜɪɟɦɟɜɢ ɪɢɬɴɦ ɧɚ ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ ɢ 
ɩɪɨɦɹɧɚ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɨɬɝɨɜɨɪɚ: 
 
Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɌɄɂ (ELN, Baccarani M et al 2013) 

ȼɪɟɦɟ ɫɥɟɞ 
ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

Ɉɩɬɢɦɚɥɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ 

Ɂɨɧɚ ɧɚ ɜɧɢɦɚɧɢɟ Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ 
(ɧɟɭɫɩɟɯ ɨɬ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ) 

3-ɬɢ  ɦɟɫɟɰ  BCR-
ABL1≤10%  
ɢ/ɢɥɢ  
Ph+<35%  

BCR-ABL1>10% 
ɢ/ɢɥɢ  Ph+ 36-95% 

Ʌɢɩɫɚ ɧɚ CHR  
ɢ/ɢɥɢ Ph+ >95%) 

6 ɦɟɫɟɰɚ BCR-ABL1 ≤1% 
ɢ/ɢɥɢ  Ph+0 

BCR-ABL1  1-10% 
ɢ/ɢɥɢ  Ph+ 1-35% 

BCR-ABL1 >10% 
ɢ/ɢɥɢ  Ph+ >35% 

12 ɦɟɫɟɰɚ BCR-ABL1 
≤0,1% 

BCR-ABL1  0,1-1% BCR-ABL1 >1% 
ɢ/ɢɥɢ  Ph+ >0 

>12 ɦɟɫɟɰɚ BCR-ABL1 
≤0,1% 

CCA/Ph- (-7, 7q-) Ɂɚɝɭɛɚ ɧɚ CHR 
ɢɥɢ CCyR, 
ɞɨɤɚɡɚɧɚ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ 
MMR, 
CCA/Ph+ɦɭɬɚɰɢɢ 

CCA/Rh+ ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɜ Rh+ ɤɥɟɬɤɢ 
CCA/Rh- ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɜ Rh- ɤɥɟɬɤɢ 
CCyR –ɩɴɥɟɧ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
CHR –ɩɴɥɟɧ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
ELN – ȿɜɪɨɩɟɣɫɤɚ ɥɟɜɤɟɦɢɱɧɚ ɦɪɟɠɚ 
MMR – ɝɨɥɹɦ ɦɨɥɟɤɭɥɚɪɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 

6. 2. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6.2.1. ɉɪɢ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ Ph+ ɏɆɅ ɜ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɮɚɡɚ 
ɧɚɱɚɥɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɟ ɫ: 

 Imatinib 400 mg p.o. ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ 

 Nilotinib ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɩɨ 300 mg p.o. ɞɧɟɜɧɨ  
 Dasatinib 100 mg p.o. ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ  

 
6.2.2. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ 3-ɬɢɹ ɦɟɫɟɰ 
ɉɪɢ ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɤɨɝɚɬɨ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢɬɟ ɫɚ 
≤10% ɢɥɢ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɩɚɪɰɢɚɥɟɧ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ:   

 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɴɫ ɫɴɳɢɹ ɩɪɨɞɭɤɬ ɜ ɫɴɳɚɬɚ ɞɨɡɚ 

  
ɉɪɢ ɧɟɭɫɩɟɯ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢ: ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ ɩɴɥɟɧ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
(CHR) ɢɥɢ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ ɩɚɪɰɢɚɥɟɧ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɢɥɢ 
>10% BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ:  

 ɩɪɨɜɟɪɤɚ ɧɚ ɤɨɩɥɚɣɚɧɫɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ 

 ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ ɫ ɞɪɭɝɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ 

 ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɱɭɜɫɬɜɢɬɟɥɧɨɫɬ ɩɪɢ ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Imatinib 
ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ 800 mg/ɞɧ.  
ɢɥɢ 

 ɫɦɹɧɚ ɧɚ ɌɄɂ - ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ Nilotinib 400 mg ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ  
ɢɥɢ  
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 ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ Dasatinib 100 mg ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ  
ɢɥɢ  

 ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɡɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 
(ɏɋɄɌ)  
ɢɥɢ 

 ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ (Ʉɉ) 
 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Dasatinib ɢɥɢ Nilotinib – 

ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢ ɧɨɜɚ ɩɪɟɨɰɟɧɤɚ ɧɚ 6-ɬɢ ɦɟɫɟɰ ɢɥɢ 
ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɩɢɬɜɚɧɟ. 
 

6.2.3. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ 6-ɬɢɹ ɦɟɫɟɰ 
6.2.3.1.  ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɉɪɢ ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ ≤1% ɢɥɢ 
ɩɨɫɬɢɝɧɚɬ ɩɴɥɟɧ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ: 

 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɴɫ ɫɴɳɢɹ ɩɪɨɞɭɤɬ ɜ ɫɴɳɚɬɚ ɞɨɡɚ 
 
ɉɪɢ ɫɭɛɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ 1-10% 
ɢɥɢ ɩɚɪɰɢɚɥɟɧ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ (Ph+ 1–35%): 

 ɩɪɨɜɟɪɤɚ ɧɚ ɤɨɦɩɥɚɣɚɧɫɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ,  
 ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ ɫ ɞɪɭɝɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ,  
 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢ ɧɨɜɚ ɩɪɟɨɰɟɧɤɚ ɧɚ 12-ɬɢ ɦɟɫɟɰ  

ɢɥɢ  

 ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɩɢɬɜɚɧɟ. 
 

ɉɪɢ ɧɟɭɫɩɟɯ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ >10% ɢɥɢ 
<ɩɚɪɰɢɚɥɟɧ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ (Ph+ >35%):  

 ɩɪɨɜɟɪɤɚ ɧɚ ɤɨɦɩɥɚɣɚɧɫɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ,  
 ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ ɫ ɞɪɭɝɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ 

 ɫɦɹɧɚ ɧɚ ɌɄɂ ɫ ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɟɧ (ɢɡɤɥɸɱɜɚ ɫɟ Imatinib) - Nilotinib 400 mg 
ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ ɢɥɢ Dasatinib 100-150 mg ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ  
ɢɥɢ  

 ɚɤɨ ɩɚɰɢɟɧɬɴɬ ɟ ɡɚɩɨɱɧɚɥ ɫ Nilotinib, ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ 400 mg 
ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ  
ɢɥɢ 

 ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɡɚ ɏɋɄɌ  
ɢɥɢ  

 ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ 
 

6.2.3.2. ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟ: 
ɉɪɢ ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ ≤10% 
ɢ/ɢɥɢ <35% Ph(+) ɦɟɬɚɮɚɡɢ: 

 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɴɫ ɫɴɳɢɹ ɩɪɨɞɭɤɬ ɜ ɫɴɳɚɬɚ ɞɨɡɚ 
 
ɉɪɢ ɫɭɛɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ ≤10% 
ɢɥɢ Ph(+) ɦɟɬɚɮɚɡɢ 35-65%: 

 ɩɪɨɜɟɪɤɚ ɧɚ ɤɨɦɩɥɚɣɚɧɫɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ,  
 ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ ɫ ɞɪɭɝɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ,  
 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢ ɧɨɜɚ ɩɪɟɨɰɟɧɤɚ ɧɚ 12-ɬɢ ɦɟɫɟɰ  
 ɢɥɢ  

 ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɩɢɬɜɚɧɟ 
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ɉɪɢ ɧɟɭɫɩɟɯ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ >10% 
ɢɥɢ Ph(+) ɦɟɬɚɮɚɡɢ >65%  ɢɥɢ ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɦɭɬɚɰɢɢ: 

 ɩɪɨɜɟɪɤɚ ɧɚ ɤɨɦɩɥɚɣɚɧɫɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ,  
 ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ ɫ ɞɪɭɝɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ 

 ɫɦɹɧɚ ɧɚ ɌɄɂ ɫ ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɟɧ (ɢɡɤɥɸɱɜɚ ɫɟ Imatinib) - Dasatinib 100 ɦɝ 
ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ ɢɥɢ Nilotinib 400 ɦɝ ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ,  

 ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɧɚ ɏɋɄɌ  
ɢɥɢ  

 ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ 
 

6.2.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ 12-ɬɢɹ ɦɟɫɟɰ 
6.2.4.1. ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟ: 
ɉɪɢ ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ ≤0.1%: 

 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɴɫ ɫɴɳɢɬɟ ɞɨɡɢ ɧɚ Imatinib, Nilotinib ɢɥɢ 
Dasatinib  

  
ɉɪɢ ɫɭɛɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɣɬɨ  ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ 0.1-
1%:  

 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɴɫ ɫɴɳɢɬɟ ɞɨɡɢ ɧɚ Imatinib, Nilotinib ɢɥɢ 
Dasatinib  
ɢɥɢ  

 ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɞɨɡɚɬɚ  ɧɚ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɢɹ ɌɄɂ (Imatinib  ɞɨ 800 ɦɝ/ɞɧ ɢɥɢ 
Nilotinib 400 mg ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ)  
 

ɉɪɢ ɧɟɭɫɩɟɯ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ >1% 
ɢɥɢ Ph+>0:  

 ɩɪɨɜɟɪɤɚ ɧɚ ɤɨɦɩɥɚɣɚɧɫɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ,  
 ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ ɫ ɞɪɭɝɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ,  
 ɉɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɤɴɦ Nilotinib 400 ɦɝ. ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ ɢɥɢ Dasatinib 100-

150 ɦɝ. ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ,  
 ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɧɚ ɏɋɄɌ  

ɢɥɢ  

 ɭɱɚɫɬɢɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ 
 

6.2.4.2. ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟ: 
ɉɪɢ ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ ≤0.1%: 

 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɴɫ ɫɴɳɢɬɟ ɞɨɡɢ ɧɚ Nilotinib ɢɥɢ Dasatinib  
 
ɉɪɢ ɫɭɛɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɣɬɨ  ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ 1-
10% ɢɥɢ 1-35% Ph(+) ɦɟɬɚɮɚɡɢ:  

 ɩɪɨɜɟɪɤɚ ɧɚ ɤɨɦɩɥɚɣɚɧɫɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ,  
 ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ ɫ ɞɪɭɝɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ,  
 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢ ɧɨɜɚ ɩɪɟɨɰɟɧɤɚ ɫɥɟɞ 3 ɦɟɫɟɰɚ  

ɢɥɢ  

 ɭɱɚɫɬɢɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɩɢɬɜɚɧɟ 
 

ɉɪɢ ɧɟɭɫɩɟɯ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ >10% 
ɢɥɢ Ph(+) ɦɟɬɚɮɚɡɢ >35% ɢ/ɢɥɢ ɭɫɬɚɧɨɜɟɧɢ ɦɭɬɚɰɢɢ:  

 ɩɪɨɜɟɪɤɚ ɧɚ ɤɨɦɩɥɚɣɚɧɫɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ,  
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 ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ ɫ ɞɪɭɝɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ,  
 ɫɦɹɧɚ ɧɚ ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɟɧ ɌɄɂ - Nilotinib 400 mg ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ ɢɥɢ 

Dasatinib 100-150 mg ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ  
ɢɥɢ  

 Bosutinib 500 mg ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ (ɍɫɥɨɜɢɹ ɡɚ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɞɨ 
600 ɦɝ/ɞɧ: ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ CHR ɞɨ ɋɟɞɦɢɰɚ 8 ɢɥɢ 
ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ CCyR ɞɨ ɋɟɞɦɢɰɚ 12) 
ɢɥɢ  

 Ponatinib – 45 mg/ɞɧ. ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɧɚɥɢɰɟ ɧɟɩɨɧɨɫɢɦɨɫɬ ɢɥɢ ɧɟɬɨɥɟɪɢɪɚɧɟ 
ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ Dasatinib ɢ Nilotinib, ɢɥɢ ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɧɚɥɢɰɟ ɦɭɬɚɰɢɹ T315I  
ɢɥɢ 

 ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ (ɌɋɄ)  
ɢɥɢ  

 ɭɱɚɫɬɢɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ 
 
6.2.5.  Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɌɄɂ ɫɥɟɞ 12-ɬɢ ɦɟɫɟɰ ɨɬ 
ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ: 
6.2.5.1. ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟ: 
ɉɪɢ ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ ≤0.1%: 

 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɴɫ ɫɴɳɢɬɟ ɞɨɡɢ ɧɚ Imatinib, Nilotinib ɢɥɢ 
Dasatinib  
 

ɉɪɢ ɫɭɛɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢ ɤɥɨɧɚɥɧɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ 
ɟɜɨɥɸɰɢɹ ɜɴɜ Ph(-) ɤɥɟɬɤɢ (-7 ɢɥɢ 7q-):  

 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɴɫ ɫɴɳɢɬɟ ɞɨɡɢ ɧɚ Imatinib, Nilotinib ɢɥɢ 
Dasatinib ɢ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɤɨɧɬɪɨɥ ɫɥɟɞ 3-6 ɦɟɫ. 

 
ɉɪɢ ɧɟɭɫɩɟɯ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɩɨɥɭɱɟɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ – 
ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɧ, ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ, ɞɜɭɤɪɚɬɧɨ ɩɨɬɜɴɪɞɟɧɚ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɝɨɥɹɦ 
ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɦɭɬɚɰɢɢ ɢɥɢ ɤɥɨɧɚɥɧɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ 
ɟɜɨɥɸɰɢɹ ɜɴɜ Ph(+) ɤɥɟɬɤɢ:  

 ɩɪɨɜɟɪɤɚ ɧɚ ɤɨɦɩɥɚɣɚɧɫɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ,  
 ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ ɫ ɞɪɭɝɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ,  
 ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ Imatinib ɞɨ 800 ɦɝ/ɞɧɟɜɧɨ  

ɢɥɢ  

 ɩɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɤɴɦ Nilotinib 400 mg ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ  
ɢɥɢ  

 ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ Dasatinib 100-150 mg ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ 
ɢɥɢ  

 Bosutinib 500 mg ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ (ɍɫɥɨɜɢɹ ɡɚ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɞɨ 
600 ɦɝ/ɞɧ: ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ CHR ɞɨ ɋɟɞɦɢɰɚ 8 ɢɥɢ 
ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ CCyR ɞɨ ɋɟɞɦɢɰɚ 12: 
ɢɥɢ  

 Ponatinib – 45 mg/ɞɧ.  
ɢɥɢ 

 ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɧɚ ɏɋɄɌ  
ɢɥɢ  

 ɭɱɚɫɬɢɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ 
 

6.2.5.2. ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟ: 
ɉɪɢ ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɩɪɢ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢ ≤0.1%: 
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 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɴɫ ɫɴɳɢɬɟ ɞɨɡɢ ɧɚ Nilotinib ɢɥɢ Dasatinib  
 
ɉɪɢ ɫɭɛɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɢ ɤɥɨɧɚɥɧɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ 
ɟɜɨɥɸɰɢɹ ɜɴɜ Ph(-) ɤɥɟɬɤɢ (-7 ɢɥɢ 7q-) ɢɥɢ BCR-ABL1 >0.1%: 

 ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɴɫ ɫɴɳɢɬɟ ɞɨɡɢ ɧɚ Nilotinib ɢɥɢ Dasatinib 
ɩɪɢ 

 ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɚɪɚɫɬɜɚɳɢ ɧɢɜɚ ɧɚ BCR-ABL1 
ɢɥɢ ɫɥɟɞ 3-6 ɦɟɫ. ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɞɨɤɚɡɚɧɚ ɤɥɨɧɚɥɧɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ 
ɟɜɨɥɸɰɢɹ.  

 
ɉɪɢ ɧɟɭɫɩɟɯ, ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɢ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɧ, ɩɴɥɟɧ ɢɥɢ 
ɩɚɪɰɢɚɥɟɧ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɞɜɭɤɪɚɬɧɨ ɩɨɬɜɴɪɞɟɧɚ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɝɨɥɹɦ 
ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɧɨɜɢ ɦɭɬɚɰɢɢ ɢɥɢ ɤɥɨɧɚɥɧɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ 
ɟɜɨɥɸɰɢɹ ɜɴɜ Ph(+) ɤɥɟɬɤɢ:  

 ɩɪɨɜɟɪɤɚ ɧɚ ɤɨɦɩɥɚɣɚɧɫɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ,  
 ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ ɫ ɞɪɭɝɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ,  
 ɉɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɤɴɦ ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɟɧ ɌɄɂ - Nilotinib 400 mg ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ 

ɢɥɢ Dasatinib 100-150 mg. ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ  
ɢɥɢ  

 Bosutinib 500-600 mg ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ   
ɢɥɢ  

 Bosutinib 500 mg. ɜɟɞɧɴɠ ɞɧɟɜɧɨ (ɍɫɥɨɜɢɹ ɡɚ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɞɨ 
600 mg/ɞɧ: ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ CHR ɞɨ ɋɟɞɦɢɰɚ 8 ɢɥɢ 
ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ CCyR ɞɨ ɋɟɞɦɢɰɚ 12) 
ɢɥɢ  

 Ponatinib – 45 mg/ɞɧ.  
ɢɥɢ 

 ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ (ɌɋɄ) ɩɪɢ ɧɟɭɫɩɟɯ ɨɬ 
ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟ  
ɢɥɢ  

 ɭɱɚɫɬɢɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ. 

7. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɚɫɩɟɤɬɢ 

7.1. ɋɩɢɪɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ Ph(+) ɏɆɅ.   
 Ɉɬ 2017ɝ. ɜ NCCN ɢ ESMO ɫɚ ɜɤɥɸɱɟɧɢ  ɩɪɟɩɨɪɴɤɢ ɡɚ ɫɩɢɪɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 
ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ Ph+ ɏɆɅ ɫɥɟɞ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɬɪɚɟɧ ɢ ɞɴɥɛɨɤ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ  (MR4,5). Ɂɚɫɟɝɚ ɟɞɢɧɫɬɜɟɧɢɹɬ ɌɄɂ, ɡɚ ɤɨɣɬɨ ȿɆȺ ɟ ɞɚɥɚ ɪɟɝɭɥɚɬɨɪɧɨ 
ɨɞɨɛɪɟɧɢɟ ɡɚ ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɜɴɡ ɨɫɧɨɜɚ ɧɚ ɪɟɡɭɥɬɚɬɢ ɨɬ 
ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɫ ɜɢɫɨɤɚ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɚ ɫɬɨɣɧɨɫɬ ɟ Nilotinib. 
ɋɩɢɪɚɧɟɬɨ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɫ Nilotinib ɟ ɜɤɥɸɱɟɧɨ ɤɚɬɨ ɢɧɞɢɤɚɰɢɹ ɜ Ʉɏɉ. 
 
7.1.1. ɍɫɥɨɜɢɹ ɡɚ ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ Nilotinib  ɤɚɬɨ ɩɴɪɜɚ 
ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɢɥɢ ɤɚɬɨ ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɥɟɞ Imatinib, ɩɪɢ ɤɨɟɬɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ Nilotinib ɟ ɩɪɨɞɴɥɠɢɥɨ ɦɢɧɢɦɭɦ 3 ɝɨɞɢɧɢ: 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ BCR-ABL1+ ɏɆɅ, ɜ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɮɚɡɚ, ɥɟɤɭɜɚɧɢ ɫ Nilotinib 
2ɯ300 mg/ɞɧ. ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɦɢɧɢɦɭɦ ɧɚ 3 ɝɨɞɢɧɢ 

 ɭɫɬɨɣɱɢɜ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ (ɆR4,5), ɩɨɬɜɴɪɞɟɧ ɫ ɩɨɧɟ 4 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɧɚ BCR-ABL1 ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢɬɟ,  ɦɢɧɢɦɭɦ 1 ɝɨɞɢɧɚ ɩɪɟɞɢ 
ɫɩɢɪɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 

 ɩɨɞɩɢɫɚɧɨ ɢɧɮɨɪɦɢɪɚɧɨ ɫɴɝɥɚɫɢɟ ɨɬ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɡɚ ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ 
ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 
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 ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ, ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɢɥɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ Nilotinib ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ 
ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɬ ɡɚ ɟɜɟɧɬɭɚɥɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɜ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚɬɚ ɤɪɴɜɧɚ 
ɤɚɪɬɢɧɚ ɢ ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ BCR-ABL ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢɬɟ ɟɠɟɦɟɫɟɱɧɨ ɜ 
ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɟɞɧɚ ɝɨɞɢɧɚ, ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɜɟɞɧɚɠ ɧɚ 6 ɫɟɞɦɢɰɢ ɩɪɟɡ 
ɜɬɨɪɚɬɚ ɢ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 12 ɫɟɞɦɢɰɢ ɩɪɟɡ ɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ ɝɨɞɢɧɢ.  

 ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ BCR-ABL ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢɬɟ ɫɟ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɬ ɫ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧ ɬɟɫɬ, 
ɜɚɥɢɞɢɪɚɧ ɩɨ ɦɟɠɞɭɧɚɪɨɞɧɚɬɚ ɫɤɚɪɚ (IS)ɫ ɱɭɜɫɬɜɢɬɟɥɧɨɫɬ ɩɨɧɟ MR4,5 
(BCR-ABL/ABL≤0,0032% IS) 

 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ, ɤɨɢɬɨ ɡɚɝɭɛɹɬ MR4.0 (MR4=BCR-ABL/ABL≤0,01% IS), 
ɧɨ ɧɟ ɢ MMR (MMR=BCR-ABL/ABL≤0,1% IS) ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɮɚɡɚɬɚ ɛɟɡ 
ɥɟɱɟɧɢɟ, ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ BCR-ABL ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɬ 
ɧɚ ɜɫɟɤɢ ɞɜɟ ɫɟɞɦɢɰɢ, ɞɨɤɚɬɨ ɫɟ ɜɴɪɧɚɬ ɜ ɢɧɬɟɪɜɚɥɚ ɦɟɠɞɭ MR4.0 ɢ 
ɆR4.5; ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ, ɤɨɢɬɨ ɩɨɞɞɴɪɠɚɬ ɧɢɜɚ ɧɚ ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢɬɟ ɦɟɠɞɭ 
MMR ɢ  MR4.0 ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɦɢɧɢɦɭɦ 4 ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɧɢ 
ɢɡɦɟɪɜɚɧɢɹ, ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ ɜɴɪɧɚɬ ɤɴɦ ɨɪɢɝɢɧɚɥɧɚɬɚ ɫɯɟɦɚ ɧɚ 
ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ 
 

7.1.2. ɍɫɥɨɜɢɹ ɡɚ ɩɨɞɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ Nilotinib ɫɥɟɞ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ 
ɬɪɚɣɧɨ ɩɨɫɬɢɝɧɚɬ ɩɨɧɟ MMR 

 ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ, ɤɨɢɬɨ ɡɚɝɭɛɹɬ ɩɨɫɬɢɝɧɚɬɢɹ MMR ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɩɨɞɧɨɜɹɬ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɢ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 4 ɫɟɞɦɢɰɢ ɨɬ ɦɨɦɟɧɬɚ ɧɚ ɡɚɝɭɛɚ ɜɚ 
ɪɟɦɢɫɢɹɬɚ; ɩɪɢ ɬɹɯ ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ BCR-ABL ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ 
ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɬ ɟɠɟɦɟɫɟɱɧɨ ɞɨ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ MMR ɢ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 12 
ɫɟɞɦɢɰɢ ɫɥɟɞ ɬɨɜɚ 

 
7.2. ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɝɟɧɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɢ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 

 ɉɪɢ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɫɟ ɫɩɢɪɚ ɥɟɱɟɧɟɬɨ ɫ ɌɄɂ 

 ɉɪɢ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɏɆɅ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ, ɩɨɜɢɲɟɧɢɹɬ 
ɥɟɜɤɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ ɫɟ ɪɟɞɭɰɢɪɚ ɱɪɟɡ ɥɟɜɤɚɮɟɪɟɡɚ. 

 ɋɥɟɞ ɩɴɪɜɢɹ ɬɪɢɦɟɫɬɴɪ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɡɚɩɨɱɧɟ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɢɧɬɟɪɮɟɪɨɧ 

 ɋɥɟɞ ɪɚɠɞɚɧɟɬɨ ɫɟ ɡɚɩɨɱɜɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɌɄɂ ɜ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɢ ɞɨɡɢ 
 



106 

 

ʿол̶̛̛те̛̥я ̏е̬̌ ;ʿʦͿ 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
ɉȼ ɟ ɩɪɢɞɨɛɢɬɨ, ɯɪɨɧɢɱɧɨ, ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ, 
ɩɪɨɬɢɱɚɳɨ ɫ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɩɪɟɞɢɦɧɨ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ, ɤɨɟɬɨ, ɡɚɟɞɧɨ ɫ 
ɞɪɭɝɢ ɩɚɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɜɨɞɢ ɞɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɤɪɴɜɧɢɹ ɜɢɫɤɨɡɢɬɟɬ ɢ 
ɬɪɨɦɛɨ-ɟɦɛɨɥɢɱɧɢ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ. ɉȼ ɫɟ ɫɜɴɪɡɜɚ ɫ ɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɧɚ 
ɦɨɥɟɤɭɥɚɪɧɨ ɧɢɜɨ - ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ exon 14 (V617F) ɢɥɢ ɜ exon 12 ɧɚ JAK2 ɝɟɧɚ.  
Ɂɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɟ ɫɤɥɨɧɧɨ ɤɴɦ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɜ ɨɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɢɥɢ 
ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ.  
ɑɟɫɬɨɬɚ: 0,9 - 2.8/100 000 ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ ɝɨɞɢɲɧɨ.  
ɋɪɟɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ - 60 ɝ., ɧɨ ɜ 20% ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɨɫɬɚɜɹ ɜɴɜ 
ɜɴɡɪɚɫɬ ɩɨɞ 50 ɝ.  
Ɇɴɠɟɬɟ ɢ ɠɟɧɢɬɟ ɛɨɥɟɞɭɜɚɬ ɩɨɱɬɢ ɩɨɪɚɜɧɨ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
Ʉɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚ ɫɟ ɜ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹɬɚ ɧɚ Ɇɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢɬɟ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ 
ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɋɁɈ (2016). 
Ɏɚɡɢ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ 

 ɉɪɨɞɪɨɦɧɚ, ɩɪɟ-ɩɨɥɢɰɢɬɟɦɢɱɧɚ – ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚ ɫɟ ɫ ɥɟɤɨɫɬɟɩɟɧɧɚ 
ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɨɡɚ, ɛɥɢɡɤɚ ɞɨ ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ ɡɚ ɫɴɨɬɜɟɬɧɢɹ 
ɩɨɥ (ɧɟɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɭɟɦɚ) 

 Ɋɚɡɝɴɪɧɚɬɚ ɩɨɥɢɰɢɬɟɦɢɹ 
 ɉɨɫɬ-ɩɨɥɢɰɢɬɟɦɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ ɢɥɢ ɜ ɩɨ-ɪɟɞɤɢ ɫɥɭɱɚɢ ɟɜɨɥɸɰɢɹ 

ɞɨ ɩɨɫɬ-ɩɨɥɢɰɢɬɟɦɢɱɧɚ ɟɪɢɬɪɨɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɡɢɹ ɢɥɢ ɞɪɭɝɚ 
ɨɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ  

 Ƚɥɚɜɨɛɨɥɢɟ, ɫɜɟɬɨɜɴɪɬɟɠ,ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ ɜ ɡɪɟɧɢɟɬɨ, ɩɚɪɟɫɬɟɡɢɢ 
Ɏɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ – ɩɥɟɬɨɪɚ, ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ (ɜ 75%), ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ (ɜ 
30%), ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɬɪɨɦɛɨɡɚ, ɩɨ-ɪɹɞɤɨ ɯɟɦɨɪɚɝɢɹ 

Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 
 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ, ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ 

 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 
ɏɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 

 Ɍɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ ɫ ɨɰɜɟɬɹɜɚɧɟ ɡɚ ɪɟɬɢɤɭɥɢɧɨɜɢ ɜɥɚɤɧɚ ɢ 
ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ (CD34, CD235, CD61) - ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɰɟɥɭɥɚɪɢɬɟɬ, 
ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɩɨɩɭɥɚɰɢɢ, ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ, ɮɢɛɪɨɡɚ * 

Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ: 
 BCR-ABL1, JAK2V617 ɢɥɢ JAK2 exon 12 ɦɭɬɚɰɢɢ  

Ɉɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɍɥɬɪɚɡɜɭɤɨɜɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɪɟɦɧɢ ɨɪɝɚɧɢ ɫ ɩɪɢɰɟɥ ɜɴɪɯɭ 
ɝɨɥɟɦɢɧɚɬɚ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɢ ɱɟɪɧɢɹ ɞɪɨɛ 

 
*Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ 

 ɉɪɢ ɩɪɟ-ɩɨɥɢɰɢɬɟɦɢɱɧɚ ɮɚɡɚ ɢ ɮɚɡɚɬɚ ɧɚ ɪɚɡɝɴɪɧɚɬɚ ɩɨɥɢɰɢɬɟɦɢɹ –  
ɩɨɜɢɲɟɧ ɰɟɥɭɥɚɪɢɬɟɬ ɜ ɫɭɛɤɨɪɬɢɤɚɥɧɚɬɚ ɡɨɧɚ, ɩɪɨɥɢɮɟɪɢɪɚɥɢ 
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ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɢ ɫ ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɪɚɡɦɟɪɢ ɢ ɧɟɫɢɝɧɢɮɢɤɚɧɬɧɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ, 
ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɪɟɬɢɤɭɥɢɧ, ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ. 

 ɉɪɢ ɩɨɫɬ-ɩɨɥɢɰɢɬɟɦɢɱɧɚɬɚ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ – ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɨ ɩɨɬɢɫɤɚɧɟ ɧɚ 
ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɡɚɬɚ; ɪɚɡɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɪɟɬɢɤɭɥɢɧ, ɤɨɥɚɝɟɧɨɜɚ ɮɢɛɪɨɡɚ; 
ɜɴɡɦɨɠɧɨ ɟ ɞɚ ɫɟ ɩɨɥɭɱɢ ɡɧɚɱɢɦɨ ɯɢɩɨɰɟɥɭɥɚɪɟɧ ɬɪɟɩɚɧɚɬ.  

 ɉɪɢ ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢɬɟ ɧɚɞ 10% ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɤɴɦ ɮɚɡɚ 
ɧɚ ɚɤɰɟɥɟɪɚɰɢɹ, ɚ ɩɪɢ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 20% - ɤɴɦ ɈɆɅ 

 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɟɧɞɨɝɟɧɟɧ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧ – ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɫɟ ɩɪɟɞɢ 
ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɮɥɟɛɨɬɨɦɢɹ 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɚɪɬɟɪɢɚɥɧɚɬɚ ɤɢɫɥɨɪɨɞɧɚ ɫɚɬɭɪɚɰɢɹ 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɟɧɞɨɝɟɧɧɨ ɮɨɪɦɢɪɚɧɟ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɢ ɤɨɥɨɧɢɢ (in vitro) 
 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ ɨɬ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɟɧ ɚɫɩɢɪɚɬ ɡɚɯɪɨɦɨɡɨɦɧɢ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ 

ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɫɟ ɪɟɝɢɫɬɪɢɪɚɬ ɜ ~20% ɨɬ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ: (+8, +9, del(20q), 
del(13q), del(9p). 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɚɪɬɟɪɢɚɥɧɚɬɚ ɤɢɫɥɨɪɨɞɧɚ ɫɚɬɭɪɚɰɢɹ, ɧɚ ɛɟɥɨɞɪɨɛɧɢɹ ɢ 
ɫɴɪɞɟɱɟɧ ɫɬɚɬɭɫ, ɢ ɞɪɭɝɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ, ɢɡɤɥɸɱɜɚɳɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ 
ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɨɡɚ 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɧɚ ɋɁɈ ɡɚ ɉȼ (ɪɟɜɢɡɢɹ 2016 ɝ.) 
3.3.1. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɥɢɰɢɬɟɦɢɹ ɜɟɪɚ 
Ƚɨɥɟɦɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 

1. ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ >165 g/l ɩɪɢ ɦɴɠɟ ɢ >160 g/l ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɢɥɢ ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬ 
>49% ɩɪɢ ɦɴɠɟ ɢ >48% ɩɪɢ ɠɟɧɢ  

2. ɏɢɩɟɪɰɟɥɭɥɚɪɟɧ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ ɫ ɩɨɜɢɲɟɧɚ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɧɚ ɬɪɢɬɟ 
ɤɪɴɜɧɢ ɪɟɞɢɰɢ, ɩɪɨɦɢɧɢɪɚɳɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɨɡɚ ɢ ɩɥɟɨɦɨɪɮɧɢ, ɡɪɟɥɢ 
ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɢ 

3. ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ JAK2 V617F ɢɥɢ JAK2 ɟɤɡɨɧ 12 ɦɭɬɚɰɢɹ 
 

Ɇɚɥɤɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 
1. ɋɟɪɭɦɟɧ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧ ɩɨɞ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɢɬɟ ɝɪɚɧɢɰɢ ɡɚ ɫɴɨɬɜɟɬɧɢɹ ɩɨɥ 

 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɉȼ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɢɥɢ ɧɚ ɬɪɢɬɟ ɝɨɥɟɦɢ ɤɪɢɬɟɪɢɹ, ɢɥɢ ɧɚ 
ɩɴɪɜɢɬɟ ɞɜɚ ɝɨɥɟɦɢ ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ɦɚɥɤɢɹ ɤɪɢɬɟɪɢɣ. Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚɬɚ 
ɛɢɨɩɫɢɹ (ɤɪɢɬɟɪɢɢ 2) ɦɨɠɟ ɞɚ ɧɟ ɫɟ ɢɡɢɫɤɜɚ ɩɪɢ ɡɧɚɱɢɦɚ ɚɛɫɨɥɸɬɧɚ 
ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɨɡɚ: ɧɢɜɨ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ >185 g/l ɩɪɢ ɦɴɠɟɬɟ (ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬ 55.5%) 
ɢɥɢ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ >165 g/l ɩɪɢ ɠɟɧɢɬɟ (ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬ 49.5%) ɚɤɨ ɫɚ ɧɚɥɢɰɟ ɝɨɥɹɦ 
ɤɪɢɬɟɪɢɣ 3 ɢ ɦɚɥɤɢɹɬ ɤɪɢɬɟɪɢɣ. ɂɦɚɣɤɢ ɩɪɟɞɜɢɞ, ɨɛɚɱɟ, ɱɟ ɪɚɧɧɚ 
ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ ɫɟ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚ ɜ 20% ɨɬ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɢ, ɱɟ ɬɹ ɟ ɩɪɢɡɧɚɤ ɡɚ 
ɛɴɪɡɚ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɉȼ, ɛɢɨɩɫɢɹɬɚ ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ ɟ ɟɞɢɧɫɬɜɟɧɢɹɬ ɧɚɱɢɧ ɡɚ 
ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟɬɨ ɣ. 
ɉɪɢ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɨɬɯɜɴɪɥɹɬ ɜɫɢɱɤɢ ɩɪɢɱɢɧɢ ɡɚ 
ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɧɚ ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɨɡɚ, ɩɨɫɨɱɟɧɢ ɩɨ-ɞɨɥɭ. 
 
3.3.2. ɉɪɢɱɢɧɢ ɡɚ ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɨɡɚ 
Ɋɟɥɚɬɢɜɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɨɡɚ ɩɪɢ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɬɟɱɧɨɫɬɢ ɨɬ ɫɴɞɨɜɨɬɨ 
ɩɪɨɫɬɪɚɧɫɬɜɨ: 

 ɉɨɜɪɴɳɚɧɟ, ɞɢɚɪɢɹ, ɞɢɭɪɟɬɢɰɢ, ɨɛɢɥɧɨ ɩɨɬɟɧɟ, ɩɨɥɢɭɪɢɹ, 
ɯɢɩɨɚɥɛɭɦɢɧɟɦɢɹ, ɯɢɩɨɞɢɩɫɢɹ, ɢɡɝɚɪɹɧɢɹ, ɩɟɪɢɬɨɧɢɬ, ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ 
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ɩɨɜɢɲɟɧɚ ɤɚɩɢɥɹɪɧɚ ɩɪɨɩɭɫɤɥɢɜɨɫɬ 
 

Ɋɟɥɚɬɢɜɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɨɡɚ ɩɪɢ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧɢɹ ɨɛɟɦ: 
 ɏɢɩɨɤɫɢɹ, ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɚɧɞɪɨɝɟɧɢ, ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɟɧ 

ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧ, ɯɢɩɟɪɬɨɧɢɹ, ɬɸɬɸɧɨɩɭɲɟɧɟ, ɮɟɨɯɪɨɦɨɰɢɬɨɦ, 
ɚɥɤɨɯɨɥɢɡɴɦ, ɚɩɧɟɹ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɫɴɧɹ 
 

ȼɬɨɪɢɱɧɢ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɨɡɚ ɩɪɢ: 
 ɏɢɩɨɤɫɢɹ: ɢɧɬɨɤɫɢɤɚɰɢɹ ɫ ɋɈ, ɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɢ ɫ ɜɢɫɨɤ 

ɚɮɢɧɢɬɟɬ, ɜɢɫɨɤɨ ɩɥɚɧɢɧɫɤɚ ɛɨɥɟɫɬ, ɛɟɥɨɞɪɨɛɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɞɟɫɟɧ 
ɫɴɪɞɟɱɟɧ ɲɴɧɬ, ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ ɚɩɧɟɹ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɫɴɧ, ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɢ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 

 Ȼɴɛɪɟɱɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ: ɋɬɟɧɨɡɚ ɧɚ ɪɟɧɚɥɧɚɬɚ ɚɪɬɟɪɢɹ, ɦɟɦɛɪɚɧɨɡɟɧ 
ɝɥɨɦɟɪɭɥɨɧɟɮɪɢɬ ɢɥɢ ɨɝɧɢɳɧɚ ɫɤɥɟɪɨɡɚ, ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɩɨɥɢɤɢɫɬɨɡɚ, 
ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 

 Ɍɭɦɨɪɢ: ɯɢɩɟɪɧɟɮɪɨɦ, ɯɟɩɚɬɨɦ, ɯɟɦɚɧɝɢɨɛɥɚɫɬɨɦ, ɮɢɛɪɨɦɢɨɦɚ ɧɚ 
ɦɚɬɤɚɬɚ, ɬɭɦɨɪɢ ɧɚ ɧɚɞɛɴɛɪɟɰɢɬɟ, ɦɟɧɢɧɝɟɨɦɚ, ɮɟɨɯɪɨɦɨɰɢɬɨɦ 

 Ɇɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ: ɚɧɞɪɨɝɟɧɧɢ ɫɬɟɪɨɢɞɢ, ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɟɧ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧ 

 Ɏɚɦɢɥɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɨɡɚ: 2,3 Ⱦɢɮɨɫɮɨɝɥɢɰɟɪɚɬ ɞɟɮɢɰɢɬ, ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ 
ȿɊɈ ɪɟɰɟɩɬɨɪɚ, ɫ-ɦ ɧɚ Chuvash 

 
3.3.3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɩɨɫɬ-ɩɨɥɢɰɢɬɟɦɢɱɧɚ 
ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ: 
Ɉɫɧɨɜɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ,  
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɡɚ ɩɪɢɟɦɚɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɢɡɢɫɤɜɚɬ ɫɟ ɢ ɞɜɚɬɚ): 

1. Ⱦɨɤɭɦɟɧɬɢɪɚɧɚ ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳɚ ɊV, ɞɟɮɢɧɢɪɚɧɚ ɩɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɋɁɈ 
2016 

2. Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ ɫɬɟɩɟɧ 2 - 3 (ɩɨ ɫɤɚɥɚ 0 – 3) 
 

Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ (ɢɡɢɫɤɜɚɬ ɫɟ 2 ): 
1. ȼ ɫɥɭɱɚɢɬɟ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɰɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɚ 

ɬɟɪɚɩɢɹ: ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɚɧɟɦɢɹ ɢɥɢ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ  
ɨɬ ɮɥɟɛɨɬɨɦɢɹ; ɜ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɧɚ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ 
ɰɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ – ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ, ɧɚɥɚɝɚɳɚ ɩɪɟɤɪɚɬɹɜɚɧɟ 
ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 

2. Ʌɟɜɤɨ-ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ 
3. ɇɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ, ɞɟɮɢɧɢɪɚɧɨ ɢɥɢ ɤɚɬɨ ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ 

ɩɚɥɩɢɪɭɟɦɚɬɚ ɫɥɟɡɤɚ ɧɚ >5 cm ɩɨɞ ɪɟɛɪɟɧɚɬɚ ɞɴɝɚ ɢɥɢ ɤɚɬɨ ɩɨɹɜɚ ɧɚ 
ɧɨɜɨɩɚɥɩɢɪɭɟɦɚ ɫɥɟɡɤɚ 

4. ɉɨɹɜɚ ɧɚ 1 ɨɬ 3-ɬɟ ɤɨɧɫɬɢɬɭɰɢɨɧɚɥɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚ: >10% ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɬɟɝɥɨ 
ɡɚ ɩɨɫɥɟɞɧɢɬɟ 6 ɦɟɫɟɰɚ, ɨɛɢɥɧɢ ɧɨɳɧɢ ɢɡɩɨɬɹɜɚɧɢɹ, ɧɟɨɛɹɫɧɢɦɚ 
ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɚ (>37,50C) 

5. ɍɜɟɥɢɱɟɧɢɟ >15ɯ106/l ɰɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢ CD34+ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ. 
 
3.3. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ 
Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɡɚ ɜɴɡɧɢɤɜɚɧɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɡɢ (ІVɋ): 

 Ɉɫɧɨɜɧɢɹɬ ɪɢɫɤɨɜ ɮɚɤɬɨɪ ɡɚ ɜɴɡɧɢɤɜɚɧɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɡɚ ɩɪɢ PV ɟ 
ɩɨɜɢɲɟɧɢɹɬ ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬ, ɬɴɣ ɤɚɬɨ ɤɪɴɜɧɢɹɬ ɜɢɫɤɨɡɢɬɟɬ ɧɚɪɚɫɬɜɚ 
ɟɤɫɩɨɧɟɧɰɢɚɥɧɨ ɫ ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬɚ 

 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬɢ: ɯɢɩɟɪɬɨɧɢɹ, ɯɢɩɟɪɥɢɩɢɞɟɦɢɹ, ɤɨɧɝɟɫɬɢɜɧɚ 
ɫɴɪɞɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ, ɡɚɯɚɪɟɧ ɞɢɚɛɟɬ ɢ ɬɸɬɸɧɨɩɭɲɟɧɟ 
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Ʉɚɬɟɝɨɪɢɢ ɪɢɫɤ ɩɪɢ ɉȼ 

Ʉɚɬɟɝɨɪɢɹ ɪɢɫɤ ȼɴɡɪɚɫɬ<60 ɝ.  Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɡɚ 
ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳɚ 

ɬɪɨɦɛɨɡɚ * 
ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ Ⱦɚ  ɇɹɦɚ 
ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ɇɟ Ⱦɚ 

*Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɨ ɡɧɚɱɟɧɢɟ ɧɚ: ɯɢɩɟɪɬɨɧɢɹ, 
ɯɢɩɟɪɯɨɥɟɫɬɟɪɨɥɟɦɢɹ, ɡɚɯɚɪɟɧ ɞɢɚɛɟɬ, ɬɸɬɸɧɨɩɭɲɟɧɟ, ɤɨɧɝɟɫɬɢɜɧɚ ɫɴɪɞɟɱɧɚ 
ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ 

 
Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞɧɚ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɚ ɫɤɨɪ ɫɢɫɬɟɦɚ (IPSS) ɉȼ  ɡɚ ɨɛɳɚ 
ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ  

Ʉɚɬɟɝɨɪɢɹ  
ɪɢɫɤ 

ɋɪɟɞɧɚ 
ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ 

ɝɨɞɢɧɢ  

Ɋɢɫɤɨɜɢ Ɏɚɤɬɨɪɢ 
 (ɬɟɠɟɫɬ) 

ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ: 0 28 ɝɨɞɢɧɢ  Ʌɟɜ ≥15 ɯ 109/ɥ (1 
ɬɨɱɤɚ) 

 ɉɪɟɞɯɨɞɧɚ 
ɬɪɨɦɛɨɡɚ (1 ɬɨɱɤɚ)  

 ȼɴɡɪɚɫɬ: 57-66 
ɝɨɞɢɧɢ (2 ɬɨɱɤɢ)  

 ȼɴɡɪɚɫɬ: >67 
ɝɨɞɢɧɢ (5 ɬɨɱɤɢ) 

Ɇɟɠɞɢɧɟɧ ɪɢɫɤ: 1-2 19 ɝɨɞɢɧɢ 
ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ: ≥3 11 ɝɨɞɢɧɢ 

 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɐɟɥɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 

 Ⱦɚ ɫɟ ɪɟɞɭɰɢɪɚ ɪɢɫɤɴɬ ɨɬ ɩɴɪɜɢɱɧɢ ɢɥɢ ɪɟɤɭɪɟɧɬɧɢ ɬɪɨɦɛɨɡɢ ɢ 
ɯɟɦɨɪɚɝɢɢ (ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ <400ɯ109/l, ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬ 
<45% ɩɪɢ ɦɴɠɟ ɢ <40% ɩɪɢ ɠɟɧɢ) 

 Ⱦɚ ɫɟ ɦɢɧɢɦɚɥɢɡɢɪɚ ɪɢɫɤɴɬ ɨɬ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɜ ɨɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɆȾɋ 
ɢɥɢ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ 

 Ⱦɚ ɫɟ ɨɜɥɚɞɟɹɬ ɩɨɥɭɱɟɧɢɬɟ ɜɟɱɟ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ, ɜɤɥ. ɬɪɨɦɛɨɡɢ, ɯɟɦɨɪɚɝɢɢ 
ɢ ɨɛɥɟɤɱɚɬ ɤɥɢɧɢɱɧɢɬɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢ /ɤɨɧɫɬɢɬɭɰɢɨɧɚɥɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɫɴɪɛɟɠ/ 

 Ʌɟɱɟɧɢɟ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ – ɞɚ ɫɟ ɩɨɞɞɴɪɠɚ ɧɢɜɨ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬ  
ɞɚ ɫɟ ɩɨɞɞɴɪɠɚ ɧɢɜɨ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬ 36% 

ɉɪɢɧɰɢɩ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ: ɪɢɫɤ-ɚɞɚɩɬɢɪɚɧɚ ɬɟɪɩɢɹ 
 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ - ȼɟɧɟɫɟɤɰɢɹ (ɮɥɟɛɨɬɨɦɢɹ)(ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ IȺ). 
ɉɪɢɥɚɝɚ ɫɟ ɩɪɢ ɜɫɢɱɤɢ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, 
ɩɨɥɭɱɚɜɚɳɢ ɰɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ. Ɉɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚ ɫɟ ɜ ɛɨɥɧɢɱɧɨ ɡɚɜɟɞɟɧɢɟ 
(ɦɨɠɟ ɜ ɭɫɥɨɜɢɹ ɧɚ ɞɧɟɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ). 

 ɐɟɥ: ɞɚ ɫɟ ɫɧɢɠɢ ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬɚ <45% ɩɪɢ ɦɴɠɟ, <42% ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɢ <36% 
ɩɪɢ ɛɪɟɦɟɧɧɢ ɠɟɧɢ (ІІȺ)   

 ɂɡɜɴɪɲɜɚ ɫɟ ɞɜɚ - ɬɪɢ ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɢɞɟɚɥɧɨɬɨ ɧɢɜɨ 
ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬɚ  

 ɉɪɟɞɯɨɠɞɚ ɫɟ ɨɬ ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɧɨ ɜɴɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ Heparin 5000U 
(ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫɪɟɳɭ ɡɚɩɭɲɜɚɧɟ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɚɬɚ)  

 Ʉɪɴɜɨɩɭɫɤɚɬ ɫɟ 500 ml ɤɪɴɜ, ɫɥɟɞɜɚ ɡɚɦɟɫɬɜɚɧɟ ɫ 500 ml ɮɢɡɢɨɥɨɝɢɱɟɧ 
ɫɟɪɭɦ 
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 ɉɪɢ ɛɨɥɧɢ ɫ ɢɫɯɟɦɢɱɧɚ ɛɨɥɟɫɬ, ɯɪɨɧɢɱɧɢ ɛɟɥɨɞɪɨɛɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɢ 
ɧɚɩɪɟɞɧɚɥɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɮɥɟɛɨɬɨɦɢɹɬɚ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɫ ɜɧɢɦɚɧɢɟ: 1-2 ɩɴɬɢ 
ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɢ/ɢɥɢ ɤɪɴɜɨɩɭɫɤɚɧɟ ɧɚ ɩɨ-ɦɚɥɤɢ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɚ ɤɪɴɜ 

 
5.2.2. Ⱥɧɬɢɤɨɚɝɭɥɚɧɬɢ ɢ ɚɧɬɢɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ 
Bɤɥɸɱɜɚɬ ɫɟ ɫɥɟɞ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ, ɭɫɩɨɪɟɞɧɨ ɫ ɮɥɟɛɨɬɨɦɢɹɬɚ 

 Aspirin 100 mg/ɞɧeɜɧɨ (ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟ) – ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ, 
ɡɧɚɱɢɦɨ ɪɟɞɭɰɢɪɚ ɩɪɨɰɟɧɬɚ ɧɚ ɫɴɪɞɟɱɧɨ-ɫɴɞɨɜɢ ɢ ɬɪɨɦɛɨɬɢɱɧɢ 
ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ (ІІȺ).  

 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɝɚɫɬɪɢɬɧɢ ɩɪɨɹɜɢ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫ  
Clopidogrel 75 mg/ɞɧ ɢɥɢ Aspirin protect 100 mg 

 

5.2.3. ɐɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
ɐɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɩɪɢ: 

 ɜɢɫɨɤɨ-ɪɢɫɤɨɜɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 

 ɧɟɡɚɞɨɜɨɥɢɬɟɥɧɢ ɪɟɡɭɥɬɚɬɢ ɢɥɢ ɥɨɲɚ ɩɨɧɨɫɢɦɨɫɬ ɤɴɦ ɮɥɟɛɨɬɨɦɢɹ 
(ɤɨɥɚɩɫ, ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɯɢɩɨɬɨɧɢɹ ɢ ɞɪ.) ɩɪɢ ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 

 ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ ɪɢɫɤɚ 

 ɤɨɧɫɬɢɬɭɰɢɨɧɚɥɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɡɚ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ: ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ 
ɬɟɝɥɨ, ɧɨɳɧɢ ɢɡɩɨɬɹɜɚɧɢɹ 

 ɡɧɚɱɢɦɚ, ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ (ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ≥1000 Ƚ/ɥ) ɢ 
ɥɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ 

 ɧɟɩɨɧɨɫɢɦ ɫɴɪɛɟɠ, ɢɧɞɭɰɢɪɚɧ ɨɬ ɜɨɞɚ (ɫɥɟɞ ɤɴɩɚɧɟ)  
 

ɂɡɛɨɪ ɧɚ ɰɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɩɨɪɟɞ ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ: 
5.2.3.1. ɉɚɰɢɟɧɬɢ <40 ɝɨɞ 
І-ɜɚ ɥɢɧɢɹ  

 Interferon-α - ɜ ɧɢɫɤɢ ɞɨɡɢ: 3,0ɯ106IU 3 ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ 

 Peginterferon-α (peginterferon alfa-2b), ɜ ɞɨɡɚ 100-500 ȝg ɧɚ ɜɫɟɤɢ 2 - 4 
ɫɟɞɦɢɰɢ 

ІІ-ɪɚ ɥɢɧɢɹ  
 Hydroxycarbamide, ɞɨɡɢɪɚ ɫɟ ɢɧɞɢɜɢɞɭɚɥɧɨ ɫɩɨɪɟɞ ɛɪɨɹ ɧɚ 

ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢɬɟ ɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ (ɫɪɟɞɧɨ ɨɬ 1000 ɞɨ 2500 mg/ɞɧɟɜɧɨ) 
 Ruxolitinib* (ɩɪɢ ɧɟɩɨɧɨɫɢɦɨɫɬ ɢɥɢ ɧɟɬɨɥɟɪɢɪɚɧɟ ɧɚ Hydroxycarbamide), 

ɩɪɢɥɚɝɚ ɨɛɢɱɚɣɧɨ ɩɨ 10 mg ɞɜɭɤɪɚɬɧɨ ɞɧɟɜɧɨ ɤɚɬɨ ɞɨɡɚɬɚ ɡɚɜɢɫɢ ɨɬ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ  

 Anagrelide* (ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ) - ɩɪɢɥɚɝɚ ɩɪɢ ɡɧɚɱɢɦɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ ɜ ɧɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ 0.5 mg/ɞɧ. ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɨ ɬɢɬɪɢɪɚɧɟ ɢ 
ɞɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɨɛɢɱɚɣɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɞɨɡɚ 1-3 mg/ɞɧ 
 

5.2.3.2. ɉɚɰɢɟɧɬɢ 40–75 ɝɨɞ 
І-ɜɚ ɥɢɧɢɹ  

 Interferon-α  
 Peginterferon-α (peginterferon alfa-2b)  

 Hydroxycarbamide,  

 Anagrelide* (ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ) 
IІ-ɪɚ ɥɢɧɢɹ  

 Interferon-α  
 Ruxolitinib* (ɩɪɢ ɧɟɩɨɧɨɫɢɦɨɫɬ ɢɥɢ ɧɟɬɨɥɟɪɢɪɚɧɟ ɧɚ Hydroxycarbamide) 
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5.2.3.3. ɉɚɰɢɟɧɬɢ >75 ɝɨɞ  
І-ɜɚ ɥɢɧɢɹ  

 Hydroxycarbamide,  
ІІ-ɪɚ ɥɢɧɢɹ  

 Ruxolitinib (ɩɪɢ ɧɟɩɨɧɨɫɢɦɨɫɬ ɢɥɢ ɧɟɬɨɥɟɪɢɪɚɧɟ ɧɚ Hydroxycarbamide).  
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6. 1. Ɉɛɳɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɟɮɟɤɬɢɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Ʉɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬɚ <45% ɩɪɢ ɦɴɠɟ ɢ <42% ɩɪɢ ɠɟɧɢ, ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ 
ɧɚ ɩɨɫɬɨɹɧɟɧ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ <400ɯ109/l, ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɥɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ. 

 Ɇɢɧɢɦɚɥɧɨ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ ɮɥɟɛɨɬɨɦɢɢ. 
 Ⱥɤɨ ɟ ɛɢɥɚ ɧɚɥɢɰɟ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɧɨɪɦɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɪɚɡɦɟɪɚ ɧɚ 

ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɫɥɟɞ 3-ɦɟɫɟɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ. 

 

ʙ˓ˋ˕ˈ˓ˋˋ ˊ˃ ˑ˕ˆˑ˅ˑ˓ ˒˓ˋ ˎˈ˚ˈːˋˈ ː˃ ʞВ ȋBarosi G, et al. Revised response criteria for polycythemia 

vera and essential thrombocythemia: an ELN and IWG-MRT consensus project. Blood. 2013 Jun 

6;121(23):4778-81) 

 

ʞъˎː˃ ˓ˈˏˋ˔ˋя 
(Complete remission)   

A 

ʞ˓ˑˇ˝ˎˉˋ˕ˈˎːˑ ȋː˃ˌ-ˏ˃ˎˍˑ ͳʹ ˔ˈˇˏˋ˙ˋȌ ˅˝ˊ˔˕˃ːˑ˅ˢ˅˃ːˈ ː˃ ˔˅˝˓ˊ˃ːˋ˕ˈ ˔ ˄ˑˎˈ˔˕˕˃ ˔ˋˏ˒˕ˑˏˋ, ˅ˍˎˡ˚ˋ˕ˈˎːˑ ˒˃ˎ˒ˋ˓˖ˈˏ˃ ˘ˈ˒˃˕ˑ˔˒ˎˈːˑˏˈˆ˃ˎˋˢ, ˆˑˎˢˏˑ ˒ˑˇˑ˄˓ˈːˋˈ ː˃ ˔ˋˏ˒˕ˑˏˋ˕ˈ* ʗ 

B 

ʞ˓ˑˇ˝ˎˉˋ˕ˈˎː˃  ȋː˃ˌ-ˏ˃ˎˍˑ ͳʹ ˔ˈˇˏˋ˙ˋȌ ˓ˈˏˋ˔ˋˢ ː˃ ʞʙʙ, ˍˑˢ˕ˑ ˔ˈ ˑ˒˓ˈˇˈˎˢ ˍ˃˕ˑ: ˘ˈˏ˃˕ˑˍ˓ˋ˕ <Ͳ,Ͷͷ ˄ˈˊ ˗ˎˈ˄ˑ˕ˑˏˋˋ; ˕˓ˑˏ˄ˑ˙ˋ˕ˋ ζͶͲͲ˘ͳͲ 

9/ˎ,  ˎˈ˅ˍˑ˙ˋ˕ˋ <ͳͲ˘ͳͲ 9/ˎ ʗ  

C 

ʐˈˊ ˇ˃ːːˋ ˊ˃ ˒˓ˑˆ˓ˈ˔ˋˢ ː˃ ˊ˃˄ˑˎˢ˅˃ːˈ˕ˑ ˋ ˎˋ˒˔˃ ː˃ ˅˔ˢˍ˃ˍ˅ˋ ˘ˈˏˑ˓˃ˆˋ˚ːˋ ˋˎˋ ˕˓ˑˏ˄ˑ˕ˋ˚ːˋ ˋː˙ˋˇˈː˕ˋ ʗ 

D 

ʤˋ˔˕ˑˎˑˆˋ˚ː˃ ˍˑ˔˕ːˑˏˑˊ˝˚ː˃ ˓ˈˏˋ˔ˋˢ, ˇˈ˗ˋːˋ˓˃ː˃ ˍ˃˕ˑ ː˃ˎˋ˚ˋˈ ː˃ ˃ˇˈˍ˅˃˕ˈː ˊ˃ ˅˝ˊ˓˃˔˕˕˃ ːˑ˓ˏˑ˙ˈˎ˖ˎ˃˓ˋ˕ˈ˕, ˋˊ˚ˋ˔˕˅˃ːˈ ː˃ ˕˓ˋˎˋːˈˌː˃˕˃ ˘ˋ˒ˈ˓˒ˎ˃ˊˋˢ ˋ ˎˋ˒˔˃ ː˃ ˓ˈ˕ˋˍ˖ˎˋːˑ˅˃ ˗ˋ˄˓ˑˊ˃ > ͳ ˔˕ˈ˒ˈː 

Ч˃˔˕ˋ˚ː˃ ˓ˈˏˋ˔ˋя    
(Partial remission)   

A 

ʞ˓ˑˇ˝ˎˉˋ˕ˈˎːˑ  ȋː˃ˌ-ˏ˃ˎˍˑ ͳʹ ˔ˈˇˏˋ˙ˋȌ ˅˝ˊ˔˕˃ːˑ˅ˢ˅˃ːˈ ː˃ ˔˅˝˓ˊ˃ːˋ˕ˈ ˔ ˄ˑˎˈ˔˕˕˃ ˔ˋˏ˒˕ˑˏˋ, ˅ˍˎˡ˚ˋ˕ˈˎːˑ ˒˃ˎ˒ˋ˓˖ˈˏ˃ ˘ˈ˒˃˕ˑ˔˒ˎˈːˑˏˈˆ˃ˎˋˢ, ˆˑˎˢˏˑ ˒ˑˇˑ˄˓ˈːˋˈ ː˃ ˔ˋˏ˒˕ˑˏˋ˕ˈ* ʗ 

B 

ʞ˓ˑˇ˝ˎˉˋ˕ˈˎː˃  ȋː˃ˌ-ˏ˃ˎˍˑ ͳʹ ˔ˈˇˏˋ˙ˋȌ ˓ˈˏˋ˔ˋˢ ː˃ ʞʙʙ, ˍˑˢ˕ˑ ˔ˈ ˑ˒˓ˈˇˈˎˢ ˍ˃˕ˑ: ˘ˈˏ˃˕ˑˍ˓ˋ˕ <Ͳ,Ͷͷ ˄ˈˊ ˗ˎˈ˄ˑ˕ˑˏˋˋ; ˕˓ˑˏ˄ˑ˙ˋ˕ˋ ζͶͲͲ˘ͳͲ 

9/ˎ,  ˎˈ˅ˍˑ˙ˋ˕ˋ <ͳͲ˘ͳͲ 9/ˎ ʗ  

C 

ʐˈˊ ˒˓ˋˊː˃˙ˋ ː˃ ˒˓ˑˆ˓ˈ˔ˋˢ ː˃ ˊ˃˄ˑˎˢ˅˃ːˈ˕ˑ ˋ ˎˋ˒˔˃ ː˃ ˅˔ˢˍ˃ˍ˅ˋ ˘ˈˏˑ˓˃ˆˋ˚ːˋ ˋˎˋ ˕˓ˑˏ˄ˑ˕ˋ˚ːˋ ˋː˙ˋˇˈː˕ˋ ʗ 

D 

ʐˈˊ ˇ˃ːːˋ ˊ˃ ˘ˋ˔˕ˑˎˑˆˋ˚ː˃ ˍˑ˔˕ːˑˏˑˊ˝˚ː˃ ˓ˈˏˋ˔ˋˢ, ˇˈ˗ˋːˋ˓˃ː˃ ˍ˃˕ˑ  ˒ˈ˓˔ˋ˔˕ˈː˙ˋˢ ː˃ ˕˓ˋˎˋːˈˌː˃˕˃ ˘ˋ˒ˈ˓˒ˎ˃ˊˋˢ 

ʚˋ˒˔˃ ː˃ ˑ˕ˆˑ˅ˑ˓    
(No response) ʑ˔ˈˍˋ ˑ˕ˆˑ˅ˑ˓, ˍˑˌ˕ˑ ːˈ ˒ˑˍ˓ˋ˅˃ ˍ˓ˋ˕ˈ˓ˋˋ˕ˈ ˊ˃ ˚˃˔˕ˋ˚ː˃ ˓ˈˏˋ˔ˋˢ 

ʞ˓ˑˆ˓ˈ˔ˋя ː˃ 
ˊ˃˄ˑˎя˅˃ːˈ˕ˑ 
(Progressive disease) ʡ˓˃ː˔˗ˑ˓ˏ˃˙ˋˢ ˅ ˒ˑ˔˕-ʞʑ ˏˋˈˎˑ˗ˋ˄˓ˑˊ˃, ʛʓʠ ˋˎˋ ˑ˔˕˓˃ ˎˈ˅ˍˈˏˋˢ 

 

* ʒˑˎяˏˑ ˒ˑˇˑ˄˓ˈːˋˈ ː˃ ˔ˋˏ˒˕ˑˏˋ˕ˈ ȋ≥ͷͶ ˕ˑчˍˋ ː˃ˏ˃ˎˈːˋˈȌ ˅ MPN-SAF TSS 

(Revised response criteria for polycythemia vera and essentia thrombocythemia: an ELN and IWG-MRT 

consensus project) 
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6.2. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ ɢɥɢ ɧɟɬɨɥɟɪɢɪɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ 
Hydroxycarbamide 

 ɉɟɪɫɢɫɬɢɪɚɳɢ ɧɭɠɞɢ ɨɬ ɮɥɟɛɨɬɨɦɢɢ ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɫɬɢɝɧɟ ɠɟɥɚɧɢɹ 
ɯɟɦɚɬɨɤɪɢɬ, ɫɥɟɞ 3-ɦɟɫɟɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Hydroxycarbamide  ɩɪɢ ɞɨɡɚ ɧɚɣ-
ɦɚɥɤɨ 2000 ɦɝ/ɞɧ. 

 ɇɟɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚɧɚ ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ (ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ >400 x109/ɥ ɢ 
ɥɟɜɤɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ >10 x109/ɥ ɫɥɟɞ ɬɪɢɦɟɫɟɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ 
Hydroxycarbamide  ɩɪɢ ɞɨɡɚ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 2000 mg/ɞɧ. 

 ɇɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɚ, ɢɧɫɭɮɢɰɢɟɧɬɧɚ (<50%) ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ 
ɢɥɢ ɧɟɚɞɟɤɜɚɬɟɧ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫɴɫ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 
ɫɥɟɞ ɬɪɢɦɟɫɟɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Hydroxycarbamide  ɩɪɢ ɞɨɡɚ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 2000 
ɦɝ/ɞɧ. 

 Ⱥɛɫɨɥɸɬɟɧ ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ <1,0x109/ɥ, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ 
<100x109/ɥ ɢɥɢ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ <100 g/l ɩɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɦɢɧɢɦɚɥɧɚ ɞɨɡɚ 
Hydroxycarbamide, ɢɡɢɫɤɭɟɦɚ ɡɚ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɢ 
ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ. 

 ɉɨɹɜɚ ɧɚ ɭɥɰɟɪɚɰɢɢ ɩɨ ɤɨɠɚɬɚ ɢɥɢ ɧɟɨɱɚɤɜɚɧɚ ɧɟɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ 
ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ (ɦɭɤɨɡɢɬɢ, ɤɨɠɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ, ɝɚɫɬɪɨɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, 
ɩɧɟɜɦɨɧɢɬɢ, ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɨɡɟɧ ɮɟɛɪɢɥɢɬɟɬ, ɚɡɨɨɫɩɟɪɦɢɹ ɢɥɢ ɤɨɠɧɢ 
ɬɭɦɨɪɢ). 
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ʫ̭е̶̛̦̌л̦̌ т̬о̥̍о̶̛те̛̥я ;ʫ˃Ϳ 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
ȿɌ ɟ ɯɪɨɧɢɱɧɚ, ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚ, ɤɥɨɧɚɥɧɚ ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɧɚ 
ɫɬɜɨɥɨɜɚɬɚ ɤɥɟɬɤɚ, ɡɚɫɹɝɚɳɚ ɩɪɟɞɢɦɧɨ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɧɢɹ ɪɟɞ ɢ ɩɪɨɹɜɹɜɚɳɚ 
ɫɟ ɫ ɭɜɟɥɢɱɟɧ ɛɪɨɣ ɧɚ ɝɨɥɟɦɢ, ɡɪɟɥɢ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, 
ɩɨɬɢɫɧɚɬɚ ɚɩɨɩɬɨɡɚ, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ (ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 
>450x109/ɥ) ɢ ɤɥɢɧɢɱɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɡɢ ɢ/ɢɥɢ ɯɟɦɨɪɚɝɢɢ. 
ɑɟɫɬɨɬɚɬɚ ɟ 0,6 - 2.5/100 000 ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ ɝɨɞɢɲɧɨ. ɉɢɤɴɬ ɧɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬɬɚ 
ɟ 30-40 ɝ. ɢ 50-60 ɝ.; ɉɪɟɜɚɥɢɪɚ ɠɟɧɫɤɢɹ ɩɨɥ. Ȼɨɥɟɫɬɧɨɫɬɬɚ ɟ ɜɢɫɨɤɚ ɩɨɪɚɞɢ 
ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚɬɚ ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
Ʉɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚ ɫɟ ɜ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹɬɚ ɧɚ Ɇɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢɬɟ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ 
ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɋɁɈ (2016). 

 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
3.1.1. Aɧɚɦɧɟɡɚ 
3.1.2. Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ ɫ: 

 Performance status 

 ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɞɚɥɚɤ  
3.1.3. Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ 

 ɇɢɜɨ ɧɚ ɫɟɪɭɦɟɧ ɮɟɪɢɬɢɧ 

 LDH 
3.1.4. ɐɢɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 

 Ʉɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚ ɚɫɩɢɪɚɰɢɹ ɢ ɛɢɨɩɫɢɹ ɫ ɨɰɜɟɬɹɜɚɧɟ ɡɚ ɪɟɬɢɤɭɥɧɢ 
ɜɥɚɤɧɚ  

3.1.5. Ƚɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 
 Ʉɨɧɜɟɧɰɢɨɧɚɥɧɚ ɤɚɪɢɨɬɢɩɢɡɚɰɢɹ ɧɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɟɧ ɚɫɩɢɪɚɬ 

 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ɡɚ 
BCR-ABL, JAK2 ɦɭɬɚɰɢɹ (ɪɟɝɢɫɬɪɢɪɚ ɫɟ ɜ 50% ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ), 
CALR (ɜ 25%) ɢɥɢ MPL ɦɭɬɚɰɢɹ (ɜ 7%) 

 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 

 ɍɥɬɪɚɡɜɭɤɨɜɨ ɢɡɦɟɪɜɚɧɟ ɧɚ ɪɚɡɦɟɪɢɬɟ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ 

 Ⱦɨɩɥɟɪɨɜɚ ɫɨɧɨɝɪɚɮɢɹ ɧɚ ɰɟɪɟɛɪɚɥɧɢɬɟ ɚɪɬɟɪɢɢ (ɤɚɪɨɬɢɞɧɢ ɢ 
ɜɟɪɬɟɛɪɚɥɧɢ) ɡɚ ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɩɥɚɤɢ ɢ ɫɬɟɧɨɡɢ 

 Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɤɚɪɞɢɨ-ɩɭɥɦɨɧɚɥɧɢɹ ɫɬɚɬɭɫ 
Ⱦɪɭɝɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɋɤɪɢɧɢɧɝ ɡɚ ɬɪɨɦɛɨɮɢɥɢɹ 

 Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢɬɟ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɢ ɜɪɟɞɧɢ ɧɚɜɢɰɢ 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ:  
3.3.1. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɧɚ ɋɁɈ 2016 ɡɚ ȿɌ: 
Ƚɨɥɟɦɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 

 ɉɟɪɫɢɫɬɢɪɚɳɨ ɩɨɜɢɲɟɧ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ  450 ɯ 10/ɥ 
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 ɏɢɫɬɨɥɨɝɢɹ ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ: ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɩɪɟɞɢɦɧɨ ɧɚ 
ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɧɚɬɚ ɪɟɞɢɰɚ, ɫ ɭɜɟɥɢɱɟɧ ɛɪɨɣ ɧɚ ɝɨɥɟɦɢ, ɡɪɟɥɢ 
ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɢ ɫ ɯɢɩɟɪɥɨɛɭɥɢɪɚɧɢ ɹɞɪɚ. ɇɟ ɫɟ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚ ɡɧɚɱɢɦɨ 
ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɨɩɨɟɡɚɬɚ ɢ ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɨɩɨɟɡɚɬɚ, ɤɚɤɬɨ ɢ 
ɨɥɟɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɨɫɥɟɞɧɚɬɚ. Ɇɧɨɝɨ ɪɹɞɤɨ ɫɟ ɪɟɝɢɫɬɪɢɪɚɥ ɦɚɥɤɨ (1-ɜɚ 
ɫɬɟɩɟɧ) ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɪɟɬɢɤɭɥɢɧɨɜɢɬɟ ɮɢɛɪɢ 

 ɇɟ ɫɟ ɩɨɤɪɢɜɚɚɬ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɩɪɢɟɦɚɧɟ ɧɚ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɞɢɚɝɧɨɡɢ: ɉȼ, 
ɉɆɎ, ɏɆɅ, ɆȾɋ ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ 

 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ JAK2, CALR ɢɥɢ MPL ɦɭɬɚɰɢɢ 
Ɇɚɥɤɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 

 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɞɪɭɝ ɤɥɨɧɚɥɟɧ ɦɚɪɤɟɪ 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɪɟɚɤɬɢɜɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ȿɌ ɢɡɢɫɤɜɚ ɩɪɢɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɜɫɢɱɤɢɬɟ 4 ɝɨɥɟɦɢ ɤɪɢɬɟɪɢɹ ɢɥɢ 
ɧɚ ɩɴɪɜɢɬɟ ɬɪɢ ɝɨɥɟɦɢ ɤɪɢɬɟɪɢɹ ɢ ɧɚ 1 ɦɚɥɴɤ ɤɪɢɬɟɪɢɣ. 
 
3.3.2. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɧɚ ɋɁɈ 2016 ɡɚ ɩɨɫɬ-ȿɌ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ  
Ɉɫɧɨɜɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 

 Ⱦɨɤɭɦɟɧɬɢɪɚɧɚ ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳɚ ȿɌ 

 Ʉɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ ɫɬɟɩɟɧ 2-3 (ɩɨ ɫɤɚɥɚ 0-3) ɢɥɢ ɫɬɟɩɟɧ 3-4 
(ɩɨ ɫɤɚɥɚ 0-4) 

Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 
 Ⱥɧɟɦɢɹ ɢɥɢ ɫɩɚɞɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ ɫ 20 ɝ/ɥ; ɫɪɚɜɧɟɧ ɫ ɛɚɡɢɫɧɨɬɨ 

ɧɢɜɨ 

 Ʌɟɜɤɨ-ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ 

 ɇɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ, ɞɟɮɢɧɢɪɚɧɨ ɢɥɢ ɤɚɬɨ ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ 
ɧɚ ɩɚɥɩɢɪɭɟɦɚɬɚ ɫɥɟɡɤɚ ɫ > 5 ɫɦ. ɩɨɞ ɪɟɛɪɟɧɚɬɚ ɞɴɝɚ ɢɥɢ ɩɨɹɜɚ ɧɚ 
ɧɨɜɨɩɚɥɩɢɪɭɟɦɚ ɫɥɟɡɤɚ 

 ɇɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɅȾɏ ɧɚɞ ɝɨɪɧɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ 

 ɉɨɹɜɚ ɧɚ 1 ɨɬ 3-ɬɟ ɤɨɧɫɬɢɬɭɰɢɨɧɚɥɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚ: >10% ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ 
ɬɟɝɥɨ ɡɚ ɩɨɫɥɟɞɧɢɬɟ 6 ɦɟɫɟɰɚ, ɧɨɳɧɢ ɢɡɩɨɬɹɜɚɧɢɹ, ɧɟɨɛɹɫɧɢɦɚ 
ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɚ (>37,5 oC) 

 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ 

3.4.1.ɋɬɪɚɬɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɡɚ ɬɪɨɦɛɨɬɢɱɧɢ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ 
3.4.1.1.ɋɬɚɧɞɚɪɬɟɧ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɫɤɨɪ ɡɚ ɫɴɞɨɜɢ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ (European 
LeukemiaNet) 
Mɢɧɢɦɭɦ 1 ɪɢɫɤɨɜ ɮɚɤɬɨɪ:  
ȼɴɡɪɚɫɬ ≥60 ɝ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɡɚ ɬɪɨɦɛɨɡɚ ɢɥɢ ɡɧɚɱɢɦɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɹ 
Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ >1500 ɯ 109/l 
ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ: 

 ȼɴɡɪɚɫɬ < 60 ɝ. 
 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ <1500 ɯ 109/ɥ 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɚɧɚɦɧɟɡɚ ɡɚ ɬɪɨɦɛɨɡɢ ɢɥɢ ɝɨɥɹɦɨ ɤɴɪɜɟɧɟ 

 ɇɢɬɨ ɟɞɢɧ ɨɬ ɬɪɢɬɟ ɨɫɧɨɜɧɨ ɪɢɫɤɨɜɢ ɮɚɤɬɨɪɢ 
ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ: 

 ȼɴɡɪɚɫɬ ≥ 60 ɝ. ɢ/ɢɥɢ 

 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ >1500 ɯ 109/l ɢ/ɢɥɢ 

 Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɡɚ ɬɪɨɦɛɨɡɚ ɢɥɢ ɡɧɚɱɢɦɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɹ 
ɉɨɜɟɞɟɧɢɟ: 
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ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ –ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ/ɧɢɫɤɢ ɞɨɡɢ Ⱥɫɩɢɪɢɧ 
ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ - ɰɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ +ɧɢɫɤɚ ɞɨɡɚ Ⱥɫɩɢɪɢɧ 
 
3.4.1.2. IPSET-ɬɪɨɦɛɨɡɚ (Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞɟɧ ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɋɤɨɪ ɡɚ ȿɌ) 
Ɋɢɫɤɨɜɢ ɮɚɤɬɨɪɢ /ɬɨɱɤɢ:   

 ȼɴɡɪɚɫɬ ≥60 ɝ.                                    /1 ɬɨɱɤɚ   
 Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɡɚ Ɍɋ                                 /2 ɬɨɱɤɢ   

 ɋɴɪɞɟɱɧɨ-ɫɴɞɨɜɢ ɪɢɫɤɨɜɢ ɮɚɤɬɨɪɢ/1 ɬɨɱɤɚ 

 JAK2 V617F                                        /2 ɬɨɱɤɢ  
ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ:  

 0-1 ɬɨɱɤɢ (ɜɟɪɨɹɬɧɨɫɬ ɨɬ Ɍɋ: 1.03% ɩɚɰɢɟɧɬr/ɝɨɞ)  
Ɇɟɠɞɢɧɟɧ ɪɢɫɤ:  

 2 ɬɨɱɤɢ (2.35% ɨɬ ɩɚɰɢɟɧɬɢ/ɝɨɞ) 
ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ:  

 ≥3 ɬɨɱɤɢ (3,56% ɨɬ ɩɚɰɢɟɧɬɢ/ɝɨɞ) 
ɉɨɬɟɧɰɢɚɥɧɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɨɫɥɟɞɢɰɢ:  

 ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɦɨɠɟ ɞɚ ɟ ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɛɟɡ ɪɢɫɤɨɜɢ 
ɮɚɤɬɨɪɢ; 

 ɧɢɫɤɚ ɞɨɡɚ Ⱥɫɩɢɪɢɧ ɩɪɢ ɜɫɢɱɤɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ JAK2 V617F ɢ/ɢɥɢ 
ɫɴɪɞɟɱɧɨɫɴɞɨɜɢ ɪɢɫɤɨɜɢ ɮɚɤɬɨɪɢ; 

 ≥60 ɝ. ɛɟɡ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɪɢɫɤɨɜɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɧɟ ɫɟ ɧɭɠɞɚɹɬ ɨɬ 
ɰɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ;  

 <60 ɝ. ɫ JAK2V617F ɢ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢ ɫɴɪɞɟɱɧɨ-ɫɴɞɨɜɢ ɪɢɫɤɨɜɢ ɮɚɤɬɨɪɢ, 
ɟ ɭɞɚɱɧɨ  ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɰɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɞɨɪɢ ɩɪɢ ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ 
ɩɪɟɞɢɲɧɚ ɬɪɨɦɛɨɡɚ  

 
3.4.2.ɋɬɪɚɬɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɡɚ ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ  
IPSET (Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞɟɧ ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɋɤɨɪ ɡɚ ȿɌ: ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ)  
Ɋɢɫɤɨɜɢ ɮɚɤɬɨɪɢ /ɬɨɱɤɢ:  

 ȼɴɡɪɚɫɬ ≥60 ɝ.    /1 ɬɨɱɤɚ  

 Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɡɚ Ɍɋ /2 ɬɨɱɤɢ  

 Ʌɟɜɤɨɰɢɬɢ >11x109/l /1 ɬɨɱɤɚ  
ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ:  

 0-ɧɟ ɟ ɩɨɫɬɢɝɧɚɬɚ ɫɪɟɞɧɚɬɚ ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ  
Ɇɟɠɞɢɧɟɧ ɪɢɫɤ:  

 1-2 ɬɨɱɤɢ (ɫɪɟɞɧɚ ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ-24.5 ɝ.)  
ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ:  

 3-4 ɬɨɱɤɢ (ɫɪɟɞɧɚ ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ, 13.8 ɝ.) 
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

ɉɪɢɱɢɧɢ ɡɚ ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ 

 ȼɴɡɩɚɥɟɧɢɟ ɧɚ ɬɴɤɚɧɢ: Ʉɨɥɚɝɟɧ-ɫɴɞɨɜɚ ɛɨɥɟɫɬ, ɜɴɡɩɚɥɟɧɢɹ ɧɚ 
ɞɟɛɟɥɨɬɨ ɱɟɪɜɨ 

 ɇɟɨɩɥɚɡɢɢ 

 ɂɧɮɟɤɰɢɢ 

 Ɇɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 

 ɆȾɋ: 5q ɫɢɧɞɪɨɦ, ɆȾɋ/Ɇɉɇ ɫ ɪɢɧɝ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ ɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ 

 ɉɨɫɬɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɯɢɩɨɫɩɥɟɧɢɡɴɦ 

 ɏɟɦɨɪɚɝɢɢ 
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 ɀɟɥɹɡɨ ɧɟɞɨɢɦɴɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ 

 ɏɢɪɭɪɝɢɱɧɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ 

 ɏɟɦɨɥɢɡɚ 

 ȼɴɡɫɬɚɧɨɜɢɬɟɥɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ: ɫɥɟɞ ɤɨɪɟɤɰɢɹ ɧɚ ɜɢɬ.ȼ12 ɢɥɢ ɮɨɥɢɟɜ  
ɞɟɮɢɰɢɬ, ɫɥɟɞ ɚɥɤɨɯɨɥɧɚ ɡɥɨɭɩɨɬɪɟɛɚ 

 Ɏɚɦɢɥɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ: ɋɜɪɴɯɩɪɨɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɩɨɟɬɢɧ 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1.1. Kɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɧɚɡɧɚɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. 

 Ɉɫɧɨɜɧɚ ɰɟɥ – ɩɪɢɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ ɜ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɢ 
ɝɪɚɧɢɰɢ.  

 Ɉɫɧɨɜɟɧ ɩɪɢɧɰɢɩ: ɪɢɫɤɚ-ɚɞɚɩɬɢɪɚɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ. 
 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ ɰɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ 

ɨɬɥɨɠɢ ɫɩɨɪɟɞ ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ (ɩɪɢ ɦɥɚɞɢ), ɫɴɫɬɨɹɧɢɟɬɨ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɢ 
ɧɟɝɨɜɢɬɟ ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬɢ. 
 

5.1.2. Ɇɟɪɨɩɪɢɹɬɢɹ ɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ȿɌ: 
 ɉɨɞɨɛɪɹɜɚɧɟ ɧɚ ɪɟɠɢɦɚ ɧɚ ɠɢɜɨɬ ɢ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢɬɟ ɪɢɫɤɨɜɢ 

ɮaɤɬɨɪɢ: 
 ɋɩɢɪɚɧɟ ɧɚ ɬɸɬɸɧɨɩɭɲɟɧɟɬɨ 

 ɂɡɛɹɝɜɚɧɟ ɧɚ ɇɋɉȼɋ (ɧɟɫɬɟɪɨɢɞɧɢ ɩɪɨɬɢɜɨɜɴɡɩɚɥɢɬɟɥɧɢ 
ɫɪɟɞɫɬɜɚ) 

 ɂɡɛɹɝɜɚɧɟ ɧɚ ɯɨɪɦɨɧɚɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ (ɩɪɢ ɠɟɧɢ) 
 ɉɪɢ ɫɴɫɬɨɹɧɢɹ ɫ ɩɨɜɢɲɟɧ ɪɢɫɤ ɨɬ ɬɪɨɦɛɨɡɢ (ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɢ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɢ, 

ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ ɩɴɬɭɜɚɧɟ) – ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫ ɚɧɬɢɤɨɚɝɭɥɚɧɬ 

 Ȼɚɡɢɫɧɨ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ Ⱥspirin ɩɪɢ ɞɜɟɬɟ ɪɢɫɤɨɜɢ ɝɪɭɩɢ, ɞɨɡɚ 100 – 200 
mg/ɞɧ (ɤɨɧɬɪɚɢɧɞɢɰɢɪɚɧ ɩɪɢ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɢ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ) 

 

5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɇydroxycarbamide ɞɨɡɚ 0,5 – 2,0 g/ɞɧɟɜɧɨ, (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 1Ⱥ): ɫɚɦɨ ɩɪɢ 
ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ (ɞɴɥɝɨɫɪɨɱɧɢ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ ɅɊ),  

Ɋɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɇydrocarbamide ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɜ ɫɥɟɞɧɢɬɟ 
ɫɥɭɱɚɢ:  

 ɧɢɜɨ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ >600x109/l ɫɥɟɞ 3-ɦɟɫɟɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɞɨɡɚ 2 g/ 
ɞɧɟɜɧɨ;  

 ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ >400x109/l, ɫɴɱɟɬɚɧ ɫ ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ <2,5x109/l ɢɥɢ 
ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ <100 g/l ɩɪɢ ɜɫɹɤɚɤɜɚ ɞɨɡɚ. 

 
Ⱥnagrelide – ɧɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ 0,5 mg/ ɞɧɟɜɧɨ, ɫɥɟɞɜɚ ɬɢɬɪɢɪɚɧɟ ɞɨ ɨɛɢɱɚɣɧɚ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɞɨɡɚ 2 – 3 mg/ ɞɧɟɜɧɨ: ɩɨɤɚɡɚɧ ɟ ɩɪɢ ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɪɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɛɴɪɡɨ ɧɚɪɚɫɬɜɚɳ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ, ɩɪɢ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ ɢɥɢ 
ɧɟɩɨɧɨɫɢɦɨɫɬ ɧɚ ɇydrocarbamide;. 

Ⱥnagrelide ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɫ ɜɧɢɦɚɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɤɨɪɨɧɚɪɧɨ 
ɫɴɪɞɟɱɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɩɨɪɚɞɢ ɧɟɝɨɜɢɹ ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ ɢɧɨɬɪɨɩɟɧ ɢ 
ɯɪɨɧɨɬɪɨɩɟɧ ɟɮɟɤɬ. ȼ ɬɟɡɢ ɫɥɭɱɚɢ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɫɟ 
ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɩɪɢ ɫɬɪɢɤɬɟɧ ɦɟɞɢɰɢɧɫɤɢ ɤɨɧɬɪɨɥ, ɛɚɜɧɨ, ɫ 0,5 mg/ɫɟɞɦɢɱɧɨ. 
 

Interferon-α 3 – 5 ɯ106 ȿ/ɞɧ. 3-5 ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɢɥɢ Peginterferon-α*– 100-500 
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ȝg ɧɚ ɜɫɟɤɢ 2 - 4 ɫɟɞɦɢɰɢ ɫɪɟɞɫɬɜɨ ɧɚ ɢɡɛɨɪ ɩɪɢ ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɢ ɩɪɢ 
ɛɪɟɦɟɧɧɢ ɠɟɧɢ 
 
Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɧɚ ɚɮɟɪɟɡɚ ɩɪɢ ɠɢɜɨɬɨɡɚɫɬɪɚɲɚɜɚɳɢ ɫɥɭɱɚɢ 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6. 1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
IWG-MRT  ɢ ELN  ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɢ ȿɌ (Barosi G, 
Mesa R, Finazzi G, et al. Blood,2013) 
 

ɉɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ 
Ⱥ                       Ɍɪɚɣɧɨ ɩɨɜɥɢɹɜɚɧɟ ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɢɬɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɯɟɩɚɬɨ-

ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ   
+ 

ȼ                       Ɍɪɚɣɧɨ ɧɨɪɦɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ: 
Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ<400x109/l ; Ʌeɜɤɨɰɢɬɢ <10x109/l, ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɥɟɜɤɨ-
ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɜ ɤɪɴɜɬɚ  
+ 

ɋ                       Ʌɢɫɜɚɬ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢ ɬɪɨɦɛɨɬɢɱɧɢ ɢɥɢ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɢ 
ɩɪɨɹɜɢ  
+ 

D                       Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ, ɨɩɪɟɥɟɧɚ ɤɚɬɨ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ 
ɜ  ɛɪɨɹ ɢ ɜɢɞɚ ɧɚ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɢɬɟ ɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ >1-ɜɚ ɫɬɟɩɟɧ 
ɪɟɬɢɤɭɥɢɧɨɜɚ ɮɢɛɪɨɡɚ 

ɑɚɫɬɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ 
Ⱥ                       Ɍɪɚɣɧɨ ɩɨɜɥɢɹɜɚɧɟ ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɢɬɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɯɟɩɚɬɨ-

ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ   
+ 

B                       Ɍɪɚɣɧɨ ɧɨɪɦɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ: 
Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ<400x109/l ; Ʌɟɜɤɨɰɢɬɢ <10x109/l, ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɥɟɜɤɨ-ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɧɚ ɤɪɴɜ  
+ 

C                       Ʌɢɫɜɚɬ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢ ɬɪɨɦɛɨɬɢɱɧɢ ɢɥɢ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɢ 
ɩɪɨɹɜɢ  
+ 

D                       Ȼɟɡ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ, ɩɟɪɫɢɫɬɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɨɡɚɬɚ 

Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ 
Ʌɢɩɫɜɚɬ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɩɚɪɰɢɚɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ 

ɉɪɨɝɪɟɫɢɹ      Ɍɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɤɴɦ ɉȼ, ɩɨɫɬ ȿɌ-ɆɎ, ɆȾɋ, ɈɆɅ 
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ʿ̛̻̬̏ч̦̌ ̛̥ело̴̛̬̍о̌̚ ;ʿʺˇͿ 
 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ʉɥɨɧɚɥɧɚ ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɦɚ ɫ ɯɚɪɚɤɬɟɪɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ 
ɦɨɡɴɤ, ɨɬ ɤɨɢɬɨ ɞɨɦɢɧɢɪɚ ɮɢɛɪɨɡɚɬɚ. Ɍɢɩɢɱɧɚ ɡɚ ɉɆɎ ɟ ɩɨɫɬɨɹɧɧɚɬɚ 
ɰɢɪɤɭɥɚɰɢɹ ɧɚ CD34+ ɤɥɟɬɤɢ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ, ɤɨɟɬɨ ɩɪɟɞɢɡɜɢɤɜɚ 
ɮɨɪɦɢɪɚɧɟ ɧɚ ɥɨɤɭɫɢ ɨɬ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɡɚ. ɉɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳɚɬɚ 
ɮɢɛɪɨɡɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɞɨɜɟɠɞɚ ɞɨ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ ɜɴɜ 
ɮɭɧɤɰɢɹɬɚ ɦɭ, ɢɡɪɚɡɹɜɚɳɚ ɫɟ ɫ ɚɧɟɦɢɹ ɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ, ɚ 
ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚɬɚ ɯɟɦɨɩɨɟɡɚ ɫɟ ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚ ɨɫɧɨɜɧɨ ɜ ɫɥɟɡɤɚɬɚ, ɤɨɹɬɨ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɨ ɧɚɪɚɫɬɜɚ. Ɍɢɩɢɱɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ ɫɚ ɥɟɜɤɨ-
ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɧɚɬɚ ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ - ɚɧɟɦɢɹ ɫ ɩɨɣɤɢɥɨɰɢɬɨɡɚ ɢ ɞɚɤɪɨɰɢɬɨɡɚ. 
ɏɚɪɚɤɬɟɪɧɢ ɡɚ ɉɆɎ ɫɚ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɦɭɬɚɰɢɢ: JAK2V617F (ɜ ~60%), 
CALR (ɜ ~25%), MPL (ɜ ~5%), ɩɨ-ɬɪɭɞɧɨ ɩɪɨɫɥɟɞɢɦɢ, ɧɨ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɡɧɚɱɢɦɢ ɫɚ: 
ASXL1, EZH2, TET2, IDH1/IDH2, SRSF2, SF3B1 – ɫ ɱɟɫɬɨɬɚ ɦɟɠɞɭ 5% ɢ 25%.  
ȼ 10%  ɧɟ ɫɟ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɬ ɩɭɫɤɨɜɢ ɦɭɬɚɰɢɢ (JAK2, CALR ɢ MPL), ɜ ɬɟɡɢ ɫɥɭɱɚɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫɟ ɨɬɧɚɫɹɬ ɤɴɦ ɝɪɭɩɚɬɚ ɧɚ „ɬɪɨɣɧɨ ɧɟɝɚɬɢɜɧɢɬɟ“, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ 
ɩɪɨɝɧɨɡɚɬɚ ɟ ɩɨ-ɥɨɲɚ. 
ɑɟɫɬɨɬɚ: 0.5 - 1.5/100 000 ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ ɝɨɞɢɲɧɨ.  
ɋɪɟɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɧɚ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢɬɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢ - 64,2 ɝɨɞ. ɫ ɩɢɤ ɧɚ 
ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ 60 – 70 ɝ.  
ɋɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟɬɨ ɦɴɠɟ:ɠɟɧɢ ɟ 1,64 : 1.  
ɋɪɟɞɧɚ ɨɛɳɚ ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ: ɜɚɪɢɪɚ ɜ ɲɢɪɨɤɢ ɝɪɚɧɢɰɢ ɦɟɠɞɭ 3,5 ɢ 11,5 ɝ., ɜ 
ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɪɢɫɤɨɜɚɬɚ ɝɪɭɩɚ. 
 
2. ɋɬɚɞɢɢ ɧɚ ɉɆɎ: 
Ʉɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚ ɫɟ ɜ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹɬɚ ɧɚ Ɇɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢɬɟ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ 
ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɋɁɈ (2016). 
ɋɬɚɞɢɢ: 

 ɉɪɟɮɢɛɪɨɬɢɱɟɧ (ɪɚɧɟɧ): ɯɢɩɟɪɰɟɥɭɥɚɪɟɧ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ ɫ ɩɨɜɢɲɟɧ 
ɛɪɨɣ ɧɚ CD34+ ɤɥɟɬɤɢ ɢ ɥɢɩɫɜɚɳɚ ɢɥɢ ɦɢɧɢɦɚɥɧɚ ɪɟɬɢɤɭɥɢɧɨɜɚ 
ɮɢɛɪɨɡɚ; ɥɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ ɫ ɨɥɟɜɹɜɚɧɟ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ 

 Ɏɢɛɪɨɬɢɱɟɧ: ɡɧɚɱɢɦɚ ɪɟɬɢɤɭɥɢɧɨɜɚ ɢɥɢ ɤɨɥɚɝɟɧɨɜɚ ɮɢɛɪɨɡɚ ɜ 
ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɢ ɱɟɫɬɨ ɨɫɬɟɨɫɤɥɟɪɨɡɚ; ɥɟɜɤɨ-ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ 
ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ, ɚɧɢɡɨ-ɩɨɣɤɢɥɨɰɢɬɨɡɚ (ɫɴɥɡɨɜɢɞɧɚ ɮɨɪɦɚ) ɧɚ 
ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢɬɟ; ɫɩɥɟɧɨ- ɢ ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ 

 ɇɚ ɨɛɨɫɬɪɹɧɟ: ɩɨɹɜɚ ɧɚ 10–19% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɉɄɄ; ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ CD34+ 
ɤɥɟɬɤɢ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ ɢ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɫ ɮɨɪɦɢɪɚɧɟ ɧɚ ɤɥɴɫɬɟɪɢ 

 Ȼɥɚɫɬɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ: ≥20% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɉɄɄ (ɜ 5 – 30% ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ)  
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ 

 ɍɦɨɪɚ, ɡɚɞɭɯ, ɤɨɧɫɭɦɚɬɢɜɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɤɨɫɬɧɢ ɛɨɥɤɢ, ɪɚɧɧɨ ɧɚɫɢɳɚɧɟ 
ɩɪɢ ɯɪɚɧɟɧɟ, ɬɟɠɟɫɬ/ɛɨɥɤɚ ɜ ɩɨɞɪɟɛɪɢɹɬɚ, ɮɟɛɪɢɥɢɬɟɬ, ɧɨɳɧɢ 
ɢɡɩɨɬɹɜɚɧɢɹ, ɫɴɪɛɟɠ, ɚɧɟɦɢɹ. 

Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 

 Ȼɥɟɞɨɫɬ, ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ. 
Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ɫ ȾɄɄ, ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ (ɫɴɥɡɨɜɢɞɧɢ 
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ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢ, ɥɟɜɤɨ-ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɨɡɚ) 
 Ɍɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ ɫ ɨɰɜɟɬɹɜɚɧɟ ɡɚ ɪɟɬɢɤɭɥɢɧɨɜɢ ɜɥɚɤɧɚ ɢ 

ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ (CD34, CD61) 
 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɢ ɢɡɜɥɢɱɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɟɧ 

ɦɚɬɟɪɢɚɥ 

 Ɇɨɥɟɤɭɥɚɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ɡɚ BCR-ABL1, 
JAK2 ɦɭɬɚɰɢɢ, ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ JAK2 ɦɭɬɚɰɢɢ ɢ ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ CALR ɢ MPL ɦɭɬɚɰɢɢ 

 ɇɢɜɨ ɧɚ ɥɚɤɬɚɬɞɟɯɢɞɪɨɝɟɧɚɡɚ (ɅȾɏ)  
 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ: ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ 

ɮɭɧɤɰɢɹ, ɩɢɤɨɱɧɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ, ɭɪɟɹ  
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ:  

 ɍɥɬɪɚɡɜɭɤɨɜɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɪɟɦɧɢ ɨɪɝɚɧɢ ɫ ɩɪɢɰɟɥ ɜɴɪɯɭ 
ɝɨɥɟɦɢɧɚɬɚ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɢ ɱɟɪɧɢɹ ɞɪɨɛ 

 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 

 ɋɌ 

 MRI 

 Ȼɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɫɭɫɩɟɤɬɧɨ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɨ ɨɝɧɢɳɟ ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
3.3.1. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɧɚ ɋɁɈ ɡɚ ɩɪɟɮɢɛɪɨɬɢɱɧɚ (ɪɚɧɧɚ) ɮɚɡɚ ɧɚ ɉɆɎ (2016 ɝ) 
Ƚɨɥɟɦɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 

1. ɉɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɢ ɚɬɢɩɢɡɴɦ ɧɚ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɢɬɟ ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɪɟɬɢɤɭɥɢɧɨɜɚ ɮɢɛɪɨɡɚ, ɩɨ-ɢɡɪɚɡɟɧɚ ɨɬ 1-ɜɚ ɫɬɟɩɟɧ*, ɜ ɫɴɱɟɬɚɧɢɟ ɫ 
ɩɨɜɢɲɟɧɚ ɡɚ ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɤɥɟɬɴɱɧɨɫɬ, ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɧɚ 
ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɢ ɱɟɫɬɨ ɩɨɬɢɫɧɚɬɚ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɡɚ 

2. ɇɟ ɩɨɤɪɢɜɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɋɁɈ ɡɚ BCR-ABL1+ ɏɆɅ, ȿȼ, ȿɌ, 
ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɢ ɫɢɧɞɪɨɦɢ ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɦɢ 

3. ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ JAK2, CALR ɢɥɢ MPL ɦɭɬɚɰɢɢ; ɩɪɢ ɨɬɫɴɫɬɜɢɟɬɨ ɢɦ ɬɪɹɛɜɚ 
ɞɚ ɟ ɧɚɥɢɰɟ ɞɪɭɝ ɤɥɨɧɚɥɟɧ ɦɚɪɤɟɪ** ɢɥɢ ɞɚ ɫɟ ɢɡɤɥɸɱɢ ɪɟɚɤɬɢɜɟɧ 
ɯɚɪɚɤɬɟɪ ɧɚ ɦɢɧɢɦɚɥɧɚɬɚ ɮɢɛɪɨɡɚ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ*** 

Ɇɚɥɤɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 
1. Ⱥɧɟɦɢɹ, ɤɨɹɬɨ ɧɟ ɟ ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɫ ɞɪɭɝɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 
2. Ʌɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ ≥11 ɯ 109/ɥ 
3. ɉɚɥɩɢɪɭɟɦɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 
4. Ɂɚɜɢɲɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɅȾɏ ɧɚɞ ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ ɡɚ 

ɫɴɨɬɜɟɬɧɚɬɚ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɢɹ 
ɉɪɢɟɦɚɧɟɬɨ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ „ɪɚɧɧɚ ɉɆɎ“ ɢɡɢɫɤɜɚ ɩɪɢɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɬɪɢɬɟ 
ɝɨɥɟɦɢ ɤɪɢɬɟɪɢɹ ɢ ɩɨɧɟ ɟɞɢɧ ɦɚɥɴɤ ɤɪɢɬɟɪɢɣ. 
Ɂɚ ɨɤɨɧɱɚɬɟɥɧɨɬɨ ɩɪɢɟɦɚɧɟ ɧɚ ɩɪɢɫɴɫɬɜɚɳ ɦɚɥɴɤ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɤɪɢɬɟɪɢɣ ɟ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɞɨɤɚɡɜɚɧɟ ɩɨɧɟ ɧɚ ɟɞɢɧ ɨɬ ɢɡɛɪɨɟɧɢɬɟ ɱɟɬɢɪɢ ɤɪɢɬɟɪɢɹ, 
ɩɨɬɜɴɪɞɟɧ ɩɪɢ ɞɜɟ ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ. 

* ɜɢɠ ɫɴɨɬɜɟɬɧɚɬɚ ɬɚɛɥɢɰɚ  
**ɩɪɢ ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɟɞɧɚ ɨɬ ɬɪɢɬɟ ɝɨɥɟɦɢ ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ ɩɨɦɨɳ ɧɚ 
ɞɨɤɚɡɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɤɥɨɧɚɥɧɚɬɚ ɩɪɢɪɨɞɚ ɧɚ ɉɆɎ ɟ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɱɟɫɬɢɬɟ 
ɚɤɨɦɩɚɧɢɪɚɳɢ ɦɭɬɚɰɢɢ: ɧɚɩɪɢɦɟɪ ASXL1, EZH2, TET2, IDH1/IDH2, SRSF2, SF3B1(ɩɪɢ 
ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
***ɧɟɡɧɚɱɢɬɟɥɧɚ (ɫɬɟɩɟɧ 1) ɪɟɬɢɤɭɥɢɧɨɜɚ ɮɢɛɪɨɡɚ, ɩɪɢɞɪɭɠɚɜɚɳɚ ɢɧɮɟɤɰɢɢ, 
ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɯɪɨɧɢɱɧɢ ɜɴɡɩɚɥɢɬɟɥɧɢ ɩɪɨɰɟɫɢ, ɤɨɫɦɚɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚ 
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ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɦɢ, ɦɟɬɚɫɬɚɡɢ ɢɥɢ ɬɨɤɫɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɩɚɬɢɹ 

3.3.2. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɧɚ ɋɁɈ ɡɚ ɪɚɡɝɴɪɧɚɬɚ ɉɆɎ (2016 ɝ.) 
Ƚɨɥɟɦɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 

1. ɉɪɢɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɧɚ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɢ ɚɬɢɩɢɹ ɜ ɫɴɱɟɬɚɧɢɟ ɫ 
ɪɟɬɢɤɭɥɢɧɨɜɚ ɢ/ɢɥɢ ɤɨɥɚɝɟɧɨɜɚ ɮɢɛɪɨɡɚ ɜ ɫɬɟɩɟɧ 2 ɢɥɢ 3* 

2. ɇɟ ɩɨɤɪɢɜɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɋɁɈ ɡɚ BCR-ABL1+ ɏɆɅ, ȿȼ, ȿɌ, 
ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɢ ɫɢɧɞɪɨɦɢ ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɦɢ 

3. ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ JAK2, CALR ɢɥɢ MPL ɦɭɬɚɰɢɢ; ɩɪɢ ɨɬɫɴɫɬɜɢɟɬɨ ɢɦ ɬɪɹɛɜɚ 
ɞɚ ɟ ɧɚɥɢɰɟ ɞɪɭɝ ɤɥɨɧɚɥɟɧ ɦɚɪɤɟɪ** ɢɥɢ ɢɥɢ ɞɚ ɫɟ ɢɡɤɥɸɱɢ ɪɟɚɤɬɢɜɟɧ 
ɯɚɪɚɤɬɟɪ ɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚɬɚ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ *** 

Ɇɚɥɤɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 
1. Ⱥɧɟɦɢɹ, ɤɨɹɬɨ ɧɟ ɟ ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɫ ɞɪɭɝɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 
2. Ʌɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ ≥11 ɯ 109/ɥ 
3. ɉɚɥɩɢɪɭɟɦɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 
4. Ɂɚɜɢɲɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɅȾɏ ɧɚɞ ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ ɡɚ 

ɫɴɨɬɜɟɬɧɚɬɚ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɢɹ 
5. Ʌɟɜɤɨɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɨɡɚ 

* ɜɢɠ ɫɴɨɬɜɟɬɧɚɬɚ ɬɚɛɥɢɰɚ  
**ɩɪɢ ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɟɞɧɚ ɨɬ ɬɪɢɬɟ ɝɨɥɟɦɢ ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ ɩɨɦɨɳ ɧɚ 
ɞɨɤɚɡɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɤɥɨɧɚɥɧɚɬɚ ɩɪɢɪɨɞɚ ɧɚ ɉɆɎ ɟ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɱɟɫɬɢɬɟ 
ɚɤɨɦɩɚɧɢɪɚɳɢ ɦɭɬɚɰɢɢ, ɧɚɩɪɢɦɟɪ ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ASXL1, EZH2, TET2, IDH1/IDH2, 
SRSF2, SF3B1 
***ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ, ɩɪɢɞɪɭɠɚɜɚɳɚ ɢɧɮɟɤɰɢɢ, ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɢɥɢ 
ɞɪɭɝɢ ɯɪɨɧɢɱɧɢ ɜɴɡɩɚɥɢɬɟɥɧɢ ɩɪɨɰɟɫɢ, ɤɨɫɦɚɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ 
ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɦɢ, ɦɟɬɚɫɬɚɡɢ ɢɥɢ ɬɨɤɫɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɩɚɬɢɹ 

ɉɪɢɟɦɚɧɟɬɨ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ „ɪɚɡɝɴɪɧɚɬ ɫɬɚɞɢɣ ɧɚ ɉɆɎ“ ɢɡɢɫɤɜɚ 
ɩɪɢɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɬɪɢɬɟ ɝɨɥɟɦɢ ɤɪɢɬɟɪɢɹ ɢ ɩɨɧɟ ɟɞɢɧ ɦɚɥɴɤ ɤɪɢɬɟɪɢɣ. 
 
ɋɬɟɩɟɧɢ ɧɚ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ (ɋɁɈ) 

ɋɬɟɩɟɧ Ɉɩɢɫɚɧɢɟ ɧɚ ɩɪɨɦɟɧɢɬɟ 
0 Ɋɚɡɩɨɤɴɫɚɧ ɥɢɧɟɚɪɟɧ ɪɟɬɢɤɭɥɢɧ, ɯɚɪɚɤɬɟɪɟɧ ɡɚ ɧɨɪɦɚɥɧɢɹ 

ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ 

1 Ɋɟɯɚɜɚ ɪɟɬɢɤɭɥɢɧɨɜɚɬɚ ɦɪɟɠɚ ɫ  ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɜ ɩɟɪɢɜɚɫɤɭɥɚɪɧɢɬɟ 
ɡɨɧɢ 

2 Ⱦɢɮɭɡɟɧ ɢ ɩɥɴɬɟɧ ɪɟɬɢɤɭɥɢɧ ɫ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɨ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ, ɧɚ ɦɟɫɬɚ 
ɫ ɤɨɥɚɝɟɧɨɜɢ ɢ ɨɫɬɟɨɫɤɥɟɪɨɬɢɱɧɢ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɢɹ 

3 Ⱦɢɮɭɡɟɧ ɢ ɩɥɴɬɟɧ ɪɟɬɢɤɭɥɢɧ ɫ ɝɪɭɛɨ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɥɚɝɟɧ ɢ 
ɨɫɬɟɨɫɤɥɟɪɨɡɚ 

 
Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɹ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ 
ɉɪɟɮɢɛɪɨɬɢɱɧɚ ɮɚɡɚ – ɏɢɩɟɪɰɟɥɭɥɚɪɟɧ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ, ɫ ɭɜɟɥɢɱɟɧ ɛɪɨɣ ɧɚ 

ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢɬɟ ɢ ɧɚ ɚɬɢɩɢɱɧɢ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɢ. ȿɪɢɬɪɨɩɨɟɡɚɬɚ ɟ 
ɪɟɞɭɰɢɪɚɧɚ ɜ ɦɚɥɤɚ ɫɬɟɩɟɧ.  Ɇɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɢɬɟ ɮɨɪɦɢɪɚɬ ɤɥɴɫɬɟɪɢ ɫ 
ɪɚɡɥɢɱɧɚ ɝɨɥɟɦɢɧɚ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɜ ɫɴɫɟɞɫɬɜɨ ɫ ɜɚɫɤɭɥɚɪɧɢɬɟ ɫɢɧɭɫɢ ɢ 
ɤɨɫɬɧɢɬɟ ɬɪɚɛɟɤɭɥɢ. Ɇɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɢɬɟ ɫɚ ɫ ɢɡɪɚɡɟɧ ɚɬɢɩɢɡɴɦ. 

Ɏɢɛɪɨɬɢɱɧɚ ɮɚɡɚ – Ɏɢɛɪɨɡɚ (2–3 ɫɬɟɩɟɧ), ɧɨɪɦɨ- ɢɥɢ ɯɢɩɨɰɟɥɭɥɚɪɟɧ ɤɨɫɬɟɧ 
ɦɨɡɴɤ; ɚɬɢɩɢɱɧɢ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɢ, ɝɪɭɩɢɪɚɧɢ ɜ ɤɥɴɫɬɟɪɢ; ɞɢɥɚɬɢɪɚɧɢ 
ɜɚɫɤɭɥɚɪɧɢ ɫɢɧɭɫɢ. ȼ ɨɫɬɟɨɫɤɥɟɪɨɬɢɱɧɚɬɚ ɮɚɡɚ – ɮɨɪɦɢɪɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢ 
ɬɪɚɛɟɤɭɥɢ, ɤɨɢɬɨ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɨɛɯɜɚɧɚɬ ɧɚɞ 50% ɨɬ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨɬɨ 
ɩɪɨɫɬɪɚɧɫɬɜɨ. 
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Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɉɆɎ ɫɟ ɩɨɫɬɚɜɹ ɫɥɟɞ ɫɢɫɬɟɦɚɬɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɭɫɬɚɧɨɜɟɧɢɬɟ 
ɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɨɬɤɥɨɧɟɧɢɹ. ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɟ ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ. 
3.3. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ 
3.3.1 IPSS ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɚ ɫɢɫɬɟɦɚ:  
ɉɨɡɜɨɥɹɜɚ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɩɪɢ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
ɇɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢɬɟ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɤɪɚɬɤɚ 
ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ ɫɚ ɫɥɟɞɧɢɬɟ (ɩɨ 1 ɬɨɱɤɚ ɡɚ ɜɫɟɤɢ):  

 ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ  < 100 ɝ/ɥ  

 ɐɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢ ɛɥɚɫɬɢ ≥ 1%  
 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɤɨɧɫɬɢɬɭɰɢɨɧɚɥɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ  
 ȼɴɡɪɚɫɬ > 65 ɝ.  
 Ʌɟɜɤɨɰɢɬɢ > 25 .109/ɥ 

 
IPSS - Ɋɢɫɤɨɜɢ ɝɪɭɩɢ  

Ȼɪɨɣ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ Ɋɢɫɤɨɜɚ ɝɪɭɩɚ ɋɪɟɞɧɚ ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ 
(ɝɨɞɢɧɢ) 

0 ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ 11.3 
1 Ɇɟɠɞɢɧɟɧ-1 7.9 
2 Ɇɟɠɞɢɧɟɧ-2 4.0 
≥3 ȼɢɫɨɤ  2.3 

 
3.3.2. DIPSS-Plus ɫɢɫɬɟɦɚ: 
ɉɨɡɜɨɥɹɜɚ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬ ɫ ɉɆɎ ɩɨ ɜɫɹɤɨ ɜɪɟɦɟ. 
ɇɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢɬɟ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɤɪɚɬɤɚ 
ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫɚ ɫɥɟɞɧɢɬɟ (ɩɨ 1 ɬɨɱɤɚ ɡɚ ɜɫɟɤɢ):  
  
DIPSS-Plus (ɞɢɧɚɦɢɱɧɚ IPSS) - ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ 

ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɮɚɤɬɨɪ 0 ɬɨɱɤɢ 1 ɬɨɱɤɚ 2 ɬɨɱɤɢ 
ȼɴɡɪɚɫɬ (ɝɨɞɢɧɢ) 
Ʌɟɜɤɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ 
ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ 
Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤɪɴɜɬɚ (%) 
ɋɢɦɩɬɨɦɢ 

<65 
<25 x109/ɥ 
>100 ɝ/ɥ 
<1 
ɇɹɦɚ 

>65 
>25 x109/ɥ 
 
>1 
ɂɦɚ 

 
 
<100 ɝ/ɥ 

 
DIPSS-Plus (ɞɢɧɚɦɢɱɧɚ IPSS) - Ɋɢɫɤɨɜɢ ɝɪɭɩɢ  
Ȼɪɨɣ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ 
ɮɚɤɬɨɪɢ 

Ɋɢɫɤɨɜɚ ɝɪɭɩɚ ɋɪɟɞɧɚ ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ 
(ɝɨɞɢɧɢ) 

0 ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ 15.4 
1-2 Ɇɟɠɞɢɧɟɧ-1 6.5 

3-4 Ɇɟɠɞɢɧɟɧ-2 2.9 
5-6 ȼɢɫɨɤ  1.3 

 
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ɧɚ ɜɬɨɪɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ 
Ɂɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 

 Ɉɫɬɪɢ ɥɟɜɤɟɦɢɢ (ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ, ɦɢɟɥɨɛɥɚɫɬɧɚ, ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɛɥɚɫɬɧɚ) 
 ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

 Ʉɨɫɦɚɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

 Ȼɨɥɟɫɬ ɧɚ Hodgkin 

 Ʌɢɦɮɨɦɢ 



122 

 

 Ɇɧɨɠɟɫɬɜɟɧ ɦɢɟɥɨɦ 

 Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɡɢɹ 

 Ɇɟɬɚɫɬɚɬɢɱɟɧ ɤɚɪɰɢɧɨɦ 

 ɉɨɥɢɰɢɬɟɦɢɹ ɜɟɪɚ 

 ɋɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ 
Ⱦɨɛɪɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 

 ɇІV ɢɧɮɟɤɰɢɹ 

 ɏɢɩɟɪɩɚɪɚɬɢɪɟɨɢɞɢɡɴɦ 

 Ȼɴɛɪɟɱɧɚ ɨɫɬɟɨɞɢɫɬɪɨɮɢɹ 

 ɋɢɫɬɟɦɟɧ ɥɭɩɭɫ ɟɪɢɬɟɦɚɬɨɞɟɫ 

 Ɍɭɛɟɪɤɭɥɨɡɚ 

 Ⱦɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɜɢɬ.D 

 ɋɢɧɞɪɨɦ ɧɚ „ɫɢɜɢɬɟ” ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 

 ȿɤɫɩɨɡɢɰɢɹ ɧɚ ɬɨɪɢɣ 
 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɋɬɪɚɬɟɝɢɹɬɚ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧ ɩɚɰɢɟɧɬ ɫ ɉɆɎ, ɤɚɤɬɨ ɢ 
ɩɪɨɦɟɧɢɬɟ, ɩɪɟɞɩɪɢɟɬɢ ɜ ɯɨɞɚ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚɬ ɧɚ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ 
ɩɪɨɝɧɨɡɚɬɚ ɫɩɨɪɟɞ DIPSS-Plus ɫɢɫɬɟɦɚɬɚ, ɬɴɣ ɤɚɬɨ ɬɹ ɟ ɜɚɥɢɞɧɚ ɡɚ ɜɫɹɤɨ 
ɜɪɟɦɟ ɨɬ ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ. 
 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɮɚɡɚ 
5.2.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬ ɫ ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ 
5.2.1.1. Ȼɟɡ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 

 ɇɟ ɫɟ ɧɭɠɞɚɹɬ ɨɬ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɢ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚɬ, ɟɜɟɧɬɭɚɥɧɨ ɫɟ 
ɜɤɥɸɱɜɚ Allopurinol ɩɪɢ ɯɢɩɟɪɭɪɢɤɟɦɢɹ ɢɥɢ ɢɧɬɟɪɮɟɪɨɧ-ɚɥɮɚ. 

 ɀɟɥɚɬɟɥɧɨ ɟ ɭɱɚɫɬɢɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɢɡɩɢɬɜɚɧɢɹ ɧɚ ɧɨɜɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ. 
 

5.2.1.2. ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 

 Ruxolitinib 

 interferon alpha-2b, peginterferon alpha-2a, peginterferon alpha-2b  

 Hidroxycarbamide 

 Ʉɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ 
 
5.2.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬ ɫ ɦɟɠɞɢɧɟɧ ɢ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ 
5.2.2.1.Ruxolitinib ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ JAK-ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɢɥɢ ɜ 
ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ  ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɩɢɬɜɚɧɟ) 
Ruxolitinib (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ IȺ)  
JAK1/2 ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ, ɩɪɢɥɚɝɚ ɫɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɞɨɤɚɡɚɧɚ ɉɆɎ, ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ 
ɬɨɜɚ ɞɚɥɢ ɫɚ ɧɨɫɢɬɟɥɢ ɢɥɢ ɧɟ ɧɚ JAK2 ɦɭɬɚɰɢɢ. 
           Ⱦɨɡɢɪɚɧɟ:  

 ɇɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ (ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ >200 x109/ɥ): 20 mg PO ɧɚ 12 ɱ.  
 ɇɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ (ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 100-200 x109/ɥ): 15 mg PO ɧɚ 12 ɱ.  
 ɇɚɱɚɥɧɚ ɞɨɡɚ (ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 50 ɞɨ <100 x109/ɥ): 5 mg PO ɧɚ 12 ɱ. 
 Ⱦɨɡɚɬɚ ɫɟ ɬɢɬɪɢɪɚ ɫɩɨɪɟɞ ɨɬɝɨɜɨɪɚ; ɞɚ ɧɟ ɧɚɞɜɢɲɚɜɚ 25 mg PO ɧɚ 

12 ɱ.  
     ɉɪɟɤɴɫɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ: ɉɪɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ <50 x109/ɥ  
     Ɋɟɫɬɚɪɬɢɪɚɳɢ ɞɨɡɢ ɫɥɟɞ ɩɪɟɤɴɫɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ:  

 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ > 125 x109/ɥ: 20 mg PO ɧɚ 12 ɱ. 
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 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 100 ɞɨ <125 x109/ɥ: 15 mg PO ɧɚ 12 ɱ.  
 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 75 ɞɨ <100 x109/ɥ: 10 mg PO ɧɚ 12 ɱ.  ɡɚ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 2 

ɫɟɞɦɢɰɢ; ɩɪɢ ɫɬɚɛɢɥɧɢ ɪɟɡɭɥɬɚɬɢ – ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɞɨ 15 mg ɧɚ 12 ɱ. 
 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 50 ɞɨ <75 x109/ɥ: 5 mg PO ɧɚ 12 ɱ. ɡɚ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 2 

ɫɟɞɦɢɰɢ; ɩɪɢ ɫɬɚɛɢɥɧɢ ɪɟɡɭɥɬɚɬɢ – ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɞɨ 10 mg ɧɚ 12 ɱ. 
Ɋɟɞɭɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɩɨɪɚɞɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ, ɜɴɡɧɢɤɧɚɥɚ ɜ 
ɯɨɞɚ ɧɚ  ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ: 
 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 100 ɞɨ <125 x109/ɥ: ɚɤɨ ɩɨɥɭɱɚɜɚ 25 mg ɧɚ 12 ɱ., 

ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɞɨ 20 mg ɧɚ 12 ɱ.; ɚɤɨ ɩɨɥɭɱɚɜɚ 20 mg ɧɚ 12 ɱ., ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɞɨ 
15 mg ɧɚ 12 ɱ.; ɞɚ ɧɟ ɫɟ ɪɟɞɭɰɢɪɚ ɩɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɩɨ-ɧɢɫɤɚ ɞɨɡɚ 

 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 75 - <100 x109/ɥ: 10 mg PO ɧɚ 12 ɱ.; ɞɚ ɧɟ ɫɟ ɪɭɞɭɰɢɪɚ 
ɚɤɨ ɞɨɡɚɬɚ ɟ 5 mg  ɧɚ 12 ɱ. 

 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 50 ɞɨ <75 x109/ɥ: 5 mg PO ɧɚ 12 ɱ.  
     Ɇɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɫɩɨɪɟɞ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɤɴɦ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ: 

 ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɟɮɢɤɚɫɧɨɫɬ ɢ ɞɨɛɪɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ɢ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ 
ɞɨɡɚɬɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɭɜɟɥɢɱɢ ɫ 5 mg  ɧɚ 12 ɱ. ɧɨ ɞɚ ɧɟ ɧɚɞɜɢɲɚɜɚ 25 
mg ɧɚ 12 ɱ. 

 Ⱦɚ ɧɟ ɫɟ ɡɚɜɢɲɚɜɚ ɞɨɡɚɬɚ ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɬɟ 4 ɫɟɞɦɢɰɢ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢ ɧɟ 
ɩɨ-ɱɟɫɬɨ ɨɬ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 2 ɫɟɞɦɢɰɢ 

 ɉɪɟɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɥɟɞ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɚɤɨ ɥɢɩɫɜɚ 
ɪɟɞɭɰɢɪɚɧɟ ɪɚɡɦɟɪɢɬɟ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɢ ɩɨɜɥɢɹɜɚɧɟ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ 
 

5.2.2.2.ɋɬɜɨɥɨɜɨ ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ (ɋɄɌ) ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ 
ɜɴɡɪɚɫɬ < 55 ɝɨɞɢɧɢ  

 ɉɪɢ ɜɢɫɨɤɨ-ɪɢɫɤɨɜɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ < 45 ɝ. ɫɟ ɩɪɢɛɹɝɜɚ ɞɨ 
ɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɚ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɋɄɌ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ɋ)  

 ɉɪɢ ɜɢɫɨɤɨ-ɪɢɫɤɨɜɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ > 45 ɝ. ɡɚ ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚɧɟ ɟ 
ɧɟɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɚ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɋɄɌ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ɋ) 

 Ɍɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɢ ɩɪɟɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɴɬ ɞɚ ɟ 
ɩɨɥɭɱɢɥ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 20 ȿ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɟɧ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ɋ) 

 
5.2.2.3. ɍɱɚɫɬɢɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ 

 

5.2.3. ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɤɚɬɟɝɨɪɢɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 
5.2.3.1.  Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɚɧɟɦɢɹɬɚ: 

 ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɢ ɯɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ 

 Ⱥɧɞɪɨɝɟɧɢ: Danazole ɢɥɢ ɟɤɜɢɜɚɥɟɧɬ – ɫɬɚɪɬɨɜɚ ɞɨɡɚ 200 mg/ɞɧ, 
ɟɫɤɚɥɚɰɢɹ ɞɨ 600 - 800 mg/ɞɧ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ȼ); ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ 
ɦɢɧɢɦɭɦ 6 ɦɟɫɟɰɚ; ɨɬɝɨɜɨɪɢɥɢɬɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɥɟɤɭɜɚɬ ɨɳɟ 6 ɦ. ɫ ɞɨɡɚ 
400 mg/ɞɧ, ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɞɨɡɚɬɚ ɩɨɫɬɟɩɟɧɧɨ ɫɟ ɪɟɞɭɰɢɪɚ ɞɨ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ 
ɞɟɣɫɬɜɚɳɨ ɧɢɜɨ; ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɫɴɱɟɬɚɟ ɫ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɹ 
ɦɟɫɟɰ (40 – 60 mg/ɞɧ) (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ȼ); ɦɴɠɟɬɟ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɫɤɪɢɧɢɪɚɧɢ ɡɚ 
ɪɚɤ ɧɚ ɩɪɨɫɬɚɬɚɬɚ ɩɪɟɞɢ ɢ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɜɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 

 ȿrythropoietin 40 000 ȿ ɢɥɢ Darbepoietin alfa 150 µg ɫɟɞɦɢɱɧɚ ɞɨɡɚ ɩɪɢ 
ɟɧɞɨɝɟɧɧɨ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧɨɜɨ ɧɢɜɨ ɩɨɞ 200 ȿ/l; ɞɨɡɚɬɚ ɫɟ ɭɞɜɨɹɜɚ ɩɪɢ 
ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ  ɫɥɟɞ 2-ɦɟɫɟɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ȼ); ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 
ɫɟ ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚ ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɥɟɞ 3-4 ɦɟɫɟɰɚ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ȼ) 

5.2.3.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɠɟɥɟɡɧɢɹ ɫɜɪɴɯɬɨɜɚɪɜɚɧɟ ɫ ɯɟɥɚɬɨɪɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  

 Deferoxamine*, Deferiprone* ɢɥɢ Deferasirox*  
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 ɨɛɢɱɚɣɧɨ ɩɪɢ ɤɭɦɭɥɚɬɢɜɧɚ ɞɨɡɚ ɧɚɞ 25 ɟɞ. ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɚ ɦɚɫɚ) 
 
5.2.3.3. ɐɢɬɨɪɟɞɭɤɰɢɹ  
ɩɪɢ ɢɡɪɚɡɟɧɚ ɥɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ, ɢɡɪɚɡɟɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ  ɢ 
ɤɨɧɫɬɢɬɭɰɢɨɧɚɥɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ȼ) : 

 Іnterferon-alpha – ɩɪɢ ɪɚɧɧɢ ɫɬɚɞɢɢ ɧɚ ɉɆɎ - 3ɯ106 U/ɞɧ. ɟɠɟɞɧɟɜɧɨ 
ɢɥɢ ɩɪɟɡ ɞɟɧ (ɥɨɲ ɬɨɥɟɪɚɧɫ), ɡɚ ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚɧɟ ɟ ɩɟɝɢɥɢɪɚɧ interferon, 
ɩɪɢɥɨɠɟɧ ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ ɫɟɞɦɢɱɧɨ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ȼ)(ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 Hydroxycarbamide 1000 – 1500 ɦɝ/ɞɧɟɜɧɨ – ɫɪɟɞɫɬɜɨ ɧɚ ɢɡɛɨɪ 

 Anagrelide (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) ɩɪɢ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɚ ɧɚ ɞɪɭɝɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ, ɫ ɜɧɢɦɚɧɢɟ!  

 Ʉɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ – ɩɪɢ ɤɨɧɫɬɢɬɭɰɢɨɧɚɥɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
 

5.2.3.4. ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɢ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɡɚ:  
 Hydroxycarbamide 1000 – 1500 mg/ɞɧɟɜɧɨ (ɟɮɟɤɬɴɬ ɧɚɫɬɴɩɜɚ 8-10 

ɫɟɞɦɢɰɢ ɫɥɟɞ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ) 
 Thalidomide*/Lenalidomide*+Prednisolon (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
 ɋɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ: ɫɚɦɨ ɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ; ɩɨɤɚɡɚɧɚ ɩɪɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ ɯɟɦɨɥɢɡɚ, 

ɦɚɫɢɜɧɚ, ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɞɚɥɚɱɧɢ ɢɧɮɚɪɤɬɢ, ɬɟɠɤɚ 
ɩɨɪɬɚɥɧɚ ɯɢɩɟɪɬɟɧɡɢɹ, ɬɟɠɴɤ ɯɢɩɟɪɤɚɬɚɛɨɥɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɟɤɫɰɟɫɢɜɧɚ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɨɬ ɯɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ, ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ, 
ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɨɡɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ; ɟɮɟɤɬɢɜɧɚ ɜ 25% ɨɬ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ; ɫɦɴɪɬɧɨɫɬ ɜ 10% (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ɋ) 

 Ɉɛɥɴɱɜɚɧɟ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ: ɩɪɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ >50x109/ɥ, ɧɢɫɤɢ ɞɨɡɢ 
ɢɧɬɟɪɦɢɬɢɪɚɳɚ ɪɚɞɢɚɰɢɹ – ɧɢɫɤɢ ɞɨɡɢ - 100 cGy ɧɚ ɜɫɟɤɢ 1-3 ɦɟɫɟɰɚ 

 
5.2.3.4. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɯɢɩɟɪɭɪɢɤɟɦɢɹɬɚ:  

 Allopurinol  
 
5.2.3.5. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɢ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɢɧɮɢɥɬɪɚɬɢ: 

 Ʌɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ: ɧɢɫɤɢ ɞɨɡɢ – 50-100 cGy ɧɚ ɜɫɟɤɢ 1-3 ɦɟɫɟɰɚ 
 

5.2.4. ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 5q ɞɟɥɟɰɢɹ  
 Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫ Lenalidomide* (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 

5.3. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɛɥɚɫɬɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ 

 ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɥɨɲ ɫɬɚɬɭɫ 

 ɉɪɢ ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ - ɩɨɥɢɯɢɦɢɨɬɪɚɩɢɹ ɡɚ ɈɆɅ 

 Azacitidine (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) – 75 ɦɝ/ɦ2 ɡɚ 7 ɞɧɢ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 28 ɞɧɢ 
(ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ɋ) 

 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6. 1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
Ɋɟɜɢɡɢɪɚɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɉɆɎ (ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹ 
ɩɨ IWG-MRT & ELN) 
 

Ʉɪɢɬɟɪɢɣ ɡɚ ɨɬɝɨɜɨɪ Ɉɬɝɨɜɨɪ ɫ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ >12 ɫɟɞɦɢɰɢ 

ɉɴɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ Ʉɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ: ɇɨɪɦɨɰɟɥɭɥɚɪɟɧ; ɛɥɚɫɬɢ <5%; 
ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ ≤ɫɬɟɩɟɧ 1 (ȿɜɪɨɩɟɣɫɤɚ 
ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ) 
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ɉɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ: ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ ≥100 ɝ/ɥ; 
ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ ≥1 ɯ 109/ɥ; ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ≥100 ɯ 109/ɥ; 
 ɧɟɡɪɟɥɢ ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ ɤɥɟɬɤɢ (ɩɪɢ %2ޒ
ɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɪɚɧɢ 5ޒ%) 
Ʉɥɢɧɢɤɚ: ɛɟɡ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɛɟɡ ɫɩɥɟɧɨ- ɢ 
ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɛɟɡ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚ 
ɯɟɦɨɩɨɟɡɚ 

ɑɚɫɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ Ʉɥɢɧɢɤɚ: ɂɡɱɟɡɜɚɧɟ ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɢɬɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, 
ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɫɩɥɟɧɨ- ɢ ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɛɟɡ 
ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɡɚ  
ɉɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ: ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ ≥100 ɝ/ɥ ɢ ޒȽɊȽ; 
ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ ≥1 ɯ 109/ɥ ɢ ޒȽɊȽ; ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ≥100 
ɯ 109/ɥ ɢ ޒȽɊȽ; 2ޒ% ɧɟɡɪɟɥɢ ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ ɤɥɟɬɤɢ  
ɢɥɢ 
Ʉɥɢɧɢɤɚ: ɂɡɱɟɡɜɚɧɟ ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɢɬɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, 
ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɫɩɥɟɧɨ- ɢ ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɛɟɡ 
ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɡɚ 
ɉɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ: ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ ≥85 100ޒ ɝ/ɥ; 
ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ ≥1 ɯ 109/ɥ ɢ ޒȽɊȽ; ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ≥50 ɢ 
 ɧɟɡɪɟɥɢ ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ ɤɥɟɬɤɢ %2ޒ ;100ɯ 109/ɥޒ
 Ʉɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ: ɇɨɪɦɨɰɟɥɭɥɚɪɟɧ; ɛɥɚɫɬɢ <5%; 
ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ ≤ɫɬɟɩɟɧ 1 (ȿɜɪɨɩɟɣɫɤɚ 
ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ)  

Ʉɥɢɧɢɱɧɨ ɩɨɞɨɛɪɟɧɢɟ ɇɹɦɚ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ; ɩɨɞɨɛɪɟɧɢɟ ɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹɬɚ; ɧɹɦɚ ɜɥɨɲɚɜɚɧɟ ɧɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹɬɚ ɢɥɢ ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹɬɚ 

Ⱥɧɟɦɢɹ Ɍɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɨ ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ: 
ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ ɫ ≥20 ɝ/ɥ 
Ɍɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɨ ɡɚɜɢɫɢɦɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ: ɫɬɚɜɚɬ 
ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɨ ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɢ 

ɋɥɟɡɤɚ ɉɪɢ ɧɚɱɚɥɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 5-10 ɫɦ. ɩɨɞ 
ɪɟɛɪɟɧɚɬɚ ɞɴɝɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɫɬɚɜɚ ɧɟɩɚɥɩɢɪɭɟɦɚ 
ɉɪɢ ɛɚɡɢɫɬɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 10ޓ ɫɦ. ɩɨɞ 
ɪɟɛɪɟɧɚɬɚ ɞɴɝɚ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɫ ≥50% 
ɉɪɢ ɛɚɡɢɫɬɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 5ޒ ɫɦ. ɩɨɞ 
ɪɟɛɪɟɧɚɬɚ ɞɴɝɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɧɟ ɫɟ 
ɨɰɟɧɹɜɚɚ 

ɋɢɦɩɬɨɦɢ ɍɦɨɪɚ, ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹ, ɪɚɧɧɨ ɡɚɫɢɳɚɧɟ ɩɪɢ 
ɯɪɚɧɟɧɟ, ɫɥɚɛɨɫɬ, ɧɨɳɧɢ ɢɡɩɨɬɹɜɚɧɢɹ, ɫɴɪɛɟɠ, 
ɤɨɫɬɧɢ ɛɨɥɤɢ, ɤɨɪɟɦɟɧ ɞɢɫɤɨɦɮɨɪɬ, ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ 
ɬɟɝɥɨ, ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɚ (10 ɮɚɤɬɨɪɚ); ≥50% 
ɪɟɞɭɤɰɢɹ (Ɏɨɪɦɭɥɹɪ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɧɚ 
ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧa ɧɟɨɩɥɚɡɦa; 
Ɉɛɳɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɚ MPN-SAF 
TSS)(ɮɨɪɦɭɥɹɪɴɬ ɟ ɩɪɥɨɠɟɧ ɨɬɞɟɥɧɨ) 

ɉɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ 

ɉɨɹɜɚ ɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 5ޓ ɫɦ. ɩɨɞ ɪɟɛɪɟɧɚɬɚ 
ɞɴɝɚ ɢɥɢ 
ɉɪɢ ɧɚɱɚɥɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 5-10 ɫɦ. ɩɨɞ 
ɪɟɛɪɟɧɚɬɚ ɞɴɝɚ ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɫ ≥100% ɢɥɢ 
ɉɪɟ ɛɚɡɢɫɬɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 10ޓ ɫɦ. ɩɨɞ 
ɪɟɛɪɟɧɚɬɚ ɞɴɝɚ ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɫ ≥50% ɢɥɢ 
Ʌɟɜɤɟɦɢɱɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ, ɞɨɤɚɡɚɧɚ ɩɪɢ 
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ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ≥20% ɢɥɢ 
ɉɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ɫ ɛɥɚɫɬɢ ≥20% ɜ ɫɴɱɟɬɚɧɢɟ ɫ 
ɚɛɫɨɥɸɬɟɧ ɛɪɨɣ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢɬɟ 1ޓɯ109/ɥ ɡɚ ɧɚɣ-
ɦɚɥɤɨ 2 ɫɟɞɦɢɰɢ 

ɋɬɚɛɢɥɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ Ȼɟɡ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ 
Ɋɟɰɢɞɢɜ Ɂɚɝɭɛɚ ɧɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɨɞɨɛɪɟɧɢɟ 

Ɂɚɝɭɛɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɤɴɦ ɚɧɟɦɢɹɬɚ ɡɚ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 
1 ɦɟɫɟɰ 
Ɂɚɝɭɛɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɡɚ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 1 
ɦɟɫɟɰɛ 

ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɫɚ ɩɨɧɟ 2 ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɟɡ 6 ɦɟɫɟɰɚ, ɜɤɥɸɱɜɚɳɢ ɧɚɣ-
ɦɚɥɤɨ 10 ɦɟɬɚɮɚɡɢ 
ɉɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ: ɧɟɝɚɬɢɜɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɚɧɨɦɚɥɢɢɬɟ 
ɑɚɫɬɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ: ≥50% ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ 
ɚɧɨɦɚɥɧɢɬɟ ɦɟɬɚɮɚɡɢɜ 

Ɇɨɥɟɤɭɥɚɪɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɫɚ ɩɨɧɟ 2 ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɨɬ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ ɩɪɟɡ 6 ɦɟɫɟɰɚ 
ɉɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ: ɧɟɝɚɬɢɜɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɚɧɨɦɚɥɢɢɬɟ 
ɑɚɫɬɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ: ≥50% ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ 
ɦɭɬɚɰɢɨɧɧɢɹ ɬɨɜɚɝ 

ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ/ɦɨɥɟɤɭɥ
ɚɪɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ 

ɉɨɜɬɨɪɧɚ ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɥɢ 
ɦɨɥɟɤɭɥɚɪɧɢ ɚɛɧɨɪɦɧɨɫɬɢ, ɞɨɤɚɡɚɧɢ ɱɪɟɡ 
ɩɨɜɬɚɪɹɳɢ ɫɟ ɬɟɫɬɨɜɟ 

ȽɊȽ – ɝɨɪɧɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ 
ɚ Ɉɬɝɨɜɨɪɴɬ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɫɟ ɨɰɟɧɹɜɚ ɱɪɟɡ əɆɊ ɢɥɢ ɄɌ 
ɛ ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɫɚ ɧɨɜɢ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢ ɦɨɥɟɤɭɥɚɪɧɨ-ɛɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 
ɜ ɉɚɪɰɢɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɢɡɱɢɫɥɢ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ ɧɚ 10 ɚɛɧɨɪɦɧɢ 
ɦɟɬɚɮɚɡɢ ɩɪɢ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟɬɨ 
ɝ ɉɚɪɰɢɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɢɡɱɢɫɥɢ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ ɧɚ 20% ɦɭɬɚɧɬɧɢ 
ɚɥɟɥɢ ɩɪɢ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟɬɨ 
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ʺ̛елод̛̭пл̭̌т̛ч̛̦ ̛̭̦д̬о̛̥ 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɧɢɹɬ ɫɢɧɞɪɨɦɢ (ɆȾɋ) ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚ ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚ ɝɪɭɩɚ ɨɬ 
ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɚɬɚ ɫɬɜɨɥɨɜɚ ɤɥɟɬɤɚ, ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚɳɢ 
ɫɟ ɫ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ(ɢ), ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ ɜ ɟɞɧɚ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ ɨɫɧɨɜɧɢɬɟ ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ 
ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɧɢɢ, ɧɟɟɮɟɤɬɢɜɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɡɚ ɢ ɡɚɜɢɲɟɧ ɪɢɫɤ ɨɬ ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɧɚ 
ɨɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ. ɋɴɝɥɚɫɧɨ IPSS ɩɪɚɝɨɜɟɬɟ ɡɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ ɫɚ 
ɫɥɟɞɧɢɬɟ: ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ <100g/l; ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ <1.8ɯ109/l; ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ <100ɯ109/l. 
ɉɨ-ɜɢɫɨɤɢ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɧɟ ɢɡɤɥɸɱɜɚɬ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɆȾɋ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ 
ɞɟɮɢɧɢɬɢɜɧɢ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ/ɢɥɢ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɧɚɯɨɞɤɢ. Ⱦɢɫɩɥɚɡɢɹɬɚ ɦɨɠɟ 
ɞɚ ɫɟ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚ ɨɬ ɡɚɜɢɲɟɧ ɛɪɨɣ ɦɢɟɥɨɛɥɚɫɬɢ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ (ɉɄ), ɧɨ ≤ 
5% ɢ/ɢɥɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ (ɄɆ), ɧɨ ≤ 30%.  
Ɂɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ 4,8/100 000 ɧɚ ɝɨɞɢɧɚ. Ɂɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬɬɚ ɧɚɪɚɫɬɜɚ ɫ 
ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ –  0,2/100 000 ɧɚ ɝɨɞɢɧɚ ɡɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɞɨ 40 ɝɨɞɢɧɢ, 29,6/100 000 ɧɚ 
ɝɨɞɢɧɚ ɡɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 70-79 ɝɨɞɢɧɢ, 55,8/100 000 ɧɚ ɝɨɞɢɧɚ ɡɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɧɚɞ 80 
ɝɨɞɢɧɢ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ  
ɋɁɈ ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɆȾɋ 2008/2016 
 

ɋɁɈ 2008 ɩɨɞɬɢɩ ɋɁɈ 2016 ɩɨɞɬɢɩ ɉɄ ɄɆ 
RCUD-
Ɋɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ 
ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɫ 
ɭɧɢɥɢɧɟɚɪɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ. 
Ɋɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ (RA) ɢɥɢ 
ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹ 
(RN), ɢɥɢ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 
(RT) 

ɆȾɋ ɫ 
ɟɞɧɨɥɢɧɟɣɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ (MDS-
SLD) 

Ɇɨɧɨ ɢɥɢ 
ɛɢɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

Ⱦɢɫɩɥɚɡɢɹ ɜ >10% 
ɨɬ ɤɥɟɬɤɢɬɟ ɧɚ 
ɟɞɧɚ ɥɢɧɢɹ, <5% 
ɛɥɚɫɬɢ, <15% ɪɢɧɝ 
ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ 

RARS-
Ɋɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ ɫ ɪɢɧɝ 
ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ 

ɆȾɋ ɫ ɪɢɧɝ 
ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ 
(MDS-RS) 

Ⱥɧɟɦɢɹ, ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɛɥɚɫɬɢ 

≥15% ɪɢɧɝ 
ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ, ɢɥɢ 
>5% ɪɢɧɝ 
ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ ɩɪɢ 
SF5B1 ɦɭɬɚɰɢɹ, 
<5% ɛɥɚɫɬɢ 

MDS-RS  ɫ 
ɟɞɧoɥɢɧɟɣɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ (MDS- 
RS-SLD) 

Ⱥɧɟɦɢɹ ɢɥɢ 
ɛɢɰɢɬɨɩɟɧɢɹ, 
ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢ 

+ ɭɧɢɥɢɧɟɣɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ 

RCMD-RS-
Ɋɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ 
ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɫ 
ɦɭɥɬɢɥɢɧɟɚɪɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ ɫ ɪɢɧɝ 
ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ 

MDS-RS  ɫ 
ɦɭɥɬɢɥɢɧɟɣɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ (MDS- 
RS-ɆLD) 
 

ɐɢɬɨɩɟɧɢɹ(ɢ), 
<1ɯ109/ɥ 
ɦɨɧɨɰɢɬɢ, ɥɢɩɫɚ 
ɧɚ ɛɥɚɫɬɢ 

Ⱦɢɫɩɥɚɡɢɹ ≥10% 
ɨɬ ɤɥɟɬɤɢɬɟ ɜ ≥ 2 
ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ ɥɢɧɢɢ  
<5% ɛɥɚɫɬɢ 
≥15% ring 
ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ 
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RCMD-
Ɋɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ 
ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɫ 
ɦɭɥɬɢɥɢɧɟɚɪɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ  
 

ɆȾɋ ɫ 
ɦɭɥɬɢɥɢɧɟɚɪɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ (MDS-
MLD) 

ɐɢɬɨɩɟɧɢɢ, 
<1ɯ109/l ɦɨɧɨɰɢɬɢ 

Ⱦɢɫɩɥɚɡɢɹ ɜ >10% 
ɨɬ ɤɥɟɬɤɢɬɟ ɧɚ ɞɜɟ 
ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɥɢɧɢɢ, 
+/- 15% ɪɢɧɝ 
ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ, 
<5% ɛɥɚɫɬɢ 

RAEB-I-
Ɋɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ ɫ ɟɤɫɰɟɫ 
ɧɚ ɛɥɚɫɬɢ-I 

ɆȾɋ ɫ ɟɤɫɰɟɫ ɧɚ 
ɛɥɚɫɬɢ-1 (MDS-
EB-1) 

ɐɢɬɨɩɟɧɢɹ(ɢ), 2-
4% ɛɥɚɫɬɢ, 
<1ɯ109/l ɦɨɧɨɰɢɬɢ 

ɍɧɢ- ɢɥɢ 
ɦɭɥɬɢɥɢɧɟɚɪɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ, 5-9% 
ɛɥɚɫɬɢ, ɛɟɡ 
ɩɪɴɱɢɰɢ ɧɚ Auer 

RAEB-II ɆȾɋ ɫ ɟɤɫɰɟɫ ɧɚ 
ɛɥɚɫɬɢ-2 (MDS-
EB-2) 

ɐɢɬɨɩɟɧɢɹ(ɢ), 5-
19% ɛɥɚɫɬɢ, 
<1ɯ109/l ɦɨɧɨɰɢɬɢ 

ɍɧɢ- ɢɥɢ 
ɦɭɥɬɢɥɢɧɟɚɪɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ, 10-19% 
ɛɥɚɫɬɢ, +/- 
ɩɪɴɱɢɰɢ ɧɚ Auer 

ɆȾɋ 
ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɭɟ
ɦ (MDS-U) 

ɆȾɋ 
ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɭɟ
ɦ (MDS-U) 

 ɫ 1% ɛɥɚɫɬɢ ɜ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ 

 ɫ ɭɧɢɥɢɧɟɣɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ ɢ 
ɩɚɧɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

 ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ 
ɞɟɮɢɧɢɪɚɳɢ 
ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ 
ɚɛɟɪɚɰɢɢ 

ɐɢɬɨɩɟɧɢɹ, +/-1% 
ɛɥɚɫɬɢ ɩɨɧɟ 
ɞɜɭɤɪɚɬɧɨ 

ɍɧɢɥɢɧɟɚɪɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ ɢɥɢ 
ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ, ɧɨ 
ɯɚɪɚɤɬɟɪɟɧ ɡɚ 
ɆȾɋ ɤɚɪɢɨɬɢɩ, 
<5% ɛɥɚɫɬɢ 

ɆȾɋ ɚɫɨɰɢɢɪɚɧ ɫ 
ɢɡɨɥɢɪɚɧɚ 
ɞɟɥɟɰɢɹ(5q) 

ɆȾɋ ɫ ɢɡɨɥɢɪɚɧɚ 
ɞɟɥɟɰɢɹ 5q 

Ⱥɧɟɦɢɹ, 
ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɢɥɢ 
ɩɨɜɢɲɟɧ ɛɪɨɣ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 

ɍɧɢɥɢɧɟɚɪɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ, 
ɢɡɨɥɢɪɚɧɚ del(5q), 
<5% ɛɥɚɫɬɢ 

 Ɋɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ 
ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɜ 
ɞɟɬɫɤɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 

ɐɢɬɨɩɟɧɢɹ, <2% 
ɛɥɚɫɬɢ 

Ⱦɢɫɩɥɚɡɢɹ ɜ 1-3 
ɥɢɧɢɢ, <5% ɛɥɚɫɬɢ 

 *ɆȾɋ ɫ ɟɤɫɰɟɫ ɧɚ 
ɛɥɚɫɬɢ ɜ 
ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ 
(MDS-EB-T)* 

ɐɢɬɨɩɟɧɢɹ, 5-19% 
ɛɥɚɫɬɢ 

Ɇɭɥɬɢɥɢɧɟɚɪɧɚ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ, 20-29% 
ɛɥɚɫɬɢ, +/- 
ɩɪɴɱɢɰɢ ɧɚ Auer 

MDS-SLD-MDS with single lineage dysplasia; MDS-RS – MDS with ringed sideroblasts, 
MDS-MLD-MDS  with multilineage dysplasia;  MDS-EB-MDS with excess blasts; MDS-U –
MDS unclassied, MDS-EB-T- MDS with excess blasts in transformation, RA –refractory 
anemia; RAEB – refractory anemia with excess blasts; RARS – refractory anemia with 
ringed sideroblasts; RARS-t - refractory anemia with ringed sideroblasts with 
thrombocytosis; RCMD-RS – refractory cytopenia with multilineage dysplasia with ringed 
sideroblasts; RCUD – refractory citopenia with unilineage dysplasia 

 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɢ ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 
 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ  
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 ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɤɴɦ ɩɪɟɞɢɲɧɚ ɯɢɦɢɨ- ɢɥɢ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ,  
 ɮɚɦɢɥɧɚ ɢɫɬɨɪɢɹ ɡɚ ɆȾɋ/ɈɆɅ,  
 ɩɨɜɪɚɪɹɳɢ ɫɟ ɢɧɮɟɤɰɢɢ/ɤɴɪɜɟɧɟ.  

Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ  
 ɛɥɟɞɨɫɬ, ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚ ɞɢɚɬɟɡɚ, ɢɧɮɟɤɰɢɢ,  
 ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɤɴɦ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɟɜɟɧɬɭɚɥɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ,  
 ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɨɛɟɦɟɧ ɩɪɨɰɟɫ.  

Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ (ɦɚɧɭɚɥɧɨ) ɫ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ, ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ.  
 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ: ɚɫɩɢɪɚɰɢɹ ɫ ɨɰɜɟɬɹɜɚɧɟ ɡɚ ɠɟɥɹɡɨ, 

ɛɢɨɩɫɢɹ. 
 Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɨɬɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɢɡɢɫɤɜɚ ɞɚ ɫɟ ɚɧɚɥɢɡɢɪɚɬ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 

500 ɤɥɟɬɤɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, 100 ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɚ ɢ 25 ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɚ ɢ 
200 ɤɥɟɬɤɢ ɜ ȾɄɄ 

 Ɍɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ɩɫɟɜɞɨ-ɩɟɥɝɟɪ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ, ɪɢɧɝ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ, ɨɰɟɧɤɚ 
ɧɚ ɝɪɚɧɭɥɢɪɚɧɨɫɬɬɚ ɧɚ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢɬɟ (ɫɚɦɨ ɜ ɤɨɧɬɟɤɫɬɚ ɧɚ 
ɨɫɬɚɧɚɥɢɬɟ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ, ɧɟ ɤɚɬɨ ɢɡɨɥɢɪɚɧɚ ɧɚɯɨɞɤɚ) (Ɍɚɛɥɢɰɚ 3).  

 Ɍɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ - ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɧɚɬɚ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ, ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ 
ɚɛɧɨɪɦɚɥɧɚ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ ɧɚ ɧɟɡɪɟɥɢ ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɢ - (ALIP), ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ 
ɤɥɟɬɴɱɧɨɫɬɬɚ (ɯɢɩɨɰɟɥɭɪɚɪɟɧ ɆȾɋ) ɢ ɫɬɟɩɟɧɬɚ ɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ.  

 ɋɬɚɧɞɚɪɬɧɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ (ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ 20 ɦɟɬɚɮɚɡɢ ɡɚ ɚɧɚɥɢɡ ɞɚ ɫɟ 
ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɩɚɧɟɥ ɡɚ ɮɥɭɨɪɟɫɰɟɧɬɧɚ in situ ɯɢɛɪɢɞɢɡɚɰɢɹ (FISH)-ɩɪɢ 
ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ).  

 ɋɟɪɭɦɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧ (ɩɪɟɞɢ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɹ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɟɧ 
ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ).  

 ɋɟɪɭɦɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɜɢɬɚɦɢɧ ȼ12; ɮɨɥɢɟɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ.  
 ɋɟɪɭɦɟɧ ɮɟɪɢɬɢɧ, ɠɟɥɹɡɨ, ɀɋɄ.  
 TSH ɡɚ ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɯɢɩɨɬɢɪɟɨɢɞɢɡɴɦ. 
 ɅȾɏ 

 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 Ɏɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɋɤɪɢɧɢɧɝ ɡɚ PNH ɤɥɨɧ 

 HLA ɬɢɩɢɡɢɪɚɧɟ ɩɪɢ ɛɨɥɧɢ, ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 

 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɦɢɤɪɨɛɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: CMV, HIV, ɯɟɩɚɬɢɬɧɢ 
ɜɢɪɭɫɢ, ȼɚɫɟɪɦɚɧ.  

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɦɟɞɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ Ƚɂ ɦɚɥɚɛɫɨɪɛɰɢɹ. 
 ɂɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɧɝɟɧɢɬɚɥɧɚ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɧɚ ɚɧɟɦɢɹ. 
 Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɟɧ ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɫɤɪɢɧɢɧɝ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɮɚɦɢɥɧɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

(Ⱥɧɟɦɢɹ ɧɚ Fancɨni, ɞɢɫɤɟɪɚɬɨɡɚ ɤɨɧɝɟɧɢɬɚ - ɫɤɴɫɹɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɥɨɦɟɪɢɬɟ, 
ɦɭɬɚɰɢɢ ɧɚ DKC1, TERT, ɢɥɢ TERC; RUNX1 ɦɭɬɚɰɢɢ, ɞɟɥɟɰɢɢ ɢɥɢ 
ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɢ ɩɪɢ ɚɜɬɨɡɨɦɧɨ ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɨ ɮɚɦɢɥɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɫ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɢ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ɨɬ ɆȾɋ/ ɈɆɅ; ɭɧɚɫɥɟɞɹɜɚɧɢ ɦɭɬɚɰɢɢ ɧɚ 
GATA2 ɩɪɢ ɮɚɦɢɥɢɢ ɫ ɪɚɧɟɧ ɆȾɋ/ɈɆɅ). 

 
3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 

 ɐɢɬɨɩɟɧɢɹ, ɡɚɞɴɪɠɚɳɚ ɫɟ ɡɚ ɩɨɧɟ 6 ɦɟɫɟɰɚ, ɫ ɢɡɤɥɸɱɟɧɢɟ ɧɚ ɫɥɭɱɚɢ 
ɫɴɫ ɫɩɟɰɢɮɢɱɟɧ ɤɚɪɢɨɬɢɩ ɢ ɛɢɥɢɧɟɚɪɧɚ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ ɡɚ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 2 
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ɦɟɫɟɰɚ 

 ɂɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɪɟɚɤɬɢɜɧɢ ɩɪɢɱɢɧɢ ɡɚ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ: ɦɟɝɚɥɨɛɥɚɫɬɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ, HIV, ɚɥɤɨɯɨɥɢɡɴɦ, ɫɤɨɪɨɲɧɚ ɰɢɬɨɬɨɤɫɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ, ɬɟɠɤɨ 
ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ  

 ȼ ɞɨɩɴɥɧɟɧɢɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɟ ɧɚɥɢɰɟ ɩɨɧɟ ɟɞɢɧ ɨɬ ɬɪɢɬɟ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɆȾɋ 
ɤɪɢɬɟɪɢɢ:  

 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɜ >10% ɨɬ ɤɥɟɬɤɢɬɟ ɧɚ ɟɞɧɚ ɢɥɢ 
ɩɨɜɟɱɟ ɥɢɧɢɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ (ɚɫɩɢɪɚɬ, ɬɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ ɢɥɢ 
ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ)  

 Ȼɥɚɫɬɢ 5-19% (30%) 

 Ɋɟɤɭɪɟɧɬɧɢ ɆȾɋ - ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɤɚɪɢɨɬɢɩɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ: -5/del(5q), del(20q), 
+8, -7/del(7q)  

 

ɉɪɟɩɨɪɴɤɢ ɡɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɢɬɟ ɩɪɨɦɟɧɢ ɜ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ɢ ɤɨɫɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ ɩɪɢ ɆȾɋ 

 ɉɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ Ʉɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ 

ȿɪɢɬɪɨɢɞɧɚ Ⱥɧɢɡɨɰɢɬɨɡɚ 
ɉɨɣɤɢɥɨɰɢɬɨɡɚ 
Ȼɚɡɨɮɢɥɧɨ ɩɭɧɤɬɢɪɚɧɢ 
ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɢ 
Ɇɥɚɞɢ ɛɚɡɨɮɢɥɢ 

Ɋɢɧɝ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ 
ɐɢɬɨɩɥɚɡɦɟɧɢ ɜɤɥɸɱɜɚɧɢɹ  
ɐɢɬɨɩɥɚɡɦɟɧɢ ɫɜɴɪɡɜɚɧɢɹ 
ɇɟɩɴɥɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɢɡɚɰɢɹ 
Ɋɟɫɧɢɱɟɫɬɚ ɰɢɬɨɩɥɚɡɦɚ 
ɜɚɤɭɨɥɢɡɚɰɢɹ 
Ɇɧɨɝɨɹɞɪɟɧɢ ɟɪɢɬɪɨ- ɛɥɚɫɬɢ 
ȼɴɬɪɟɹɞɪɟɧɢ ɫɜɴɪɡɜɚɧɢɹ 
ɇɟɩɪɚɜɢɥɧɢ ɹɞɪɟɧɢ ɪɴɛɨɜɟ  
Ɇɟɝɚɛɥɚɫɬɨɢɞɢɡɴɦ  

Ɇɢɟɥɨɢɞɧɚ ɏɢɩɨɥɨɛɭɥɢɪɚɧɨ ɹɞɪɨ 
(ɩɫɟɜɞɢ PelgerHuet)  
ɐɢɬɨɩɥɚɡɦɟɧɚ 
ɯɢɩɨɝɪɚɧɭɥɚɰɢɹ/ 
ɞɟɝɪɚɧɭɥɚɰɢɹ  
ɏɢɩɟɪɝɪɚɧɭɥɢɪɚɧɢ 
ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ 
Ȼɥɚɫɬɢ  

 

Ɉɫɨɛɟɧɢ ɹɞɪɟɧɢ ɮɨɪɦɢ 
əɞɪɟɧɚ ɯɢɩɟɪɫɟɝɦɟɧɬɢɪɚɧɨɫɬ 
ɏɢɩɨɥɨɛɭɥɢɪɚɧɨ ɹɞɪɨ 
(ɩɫɟɜɞɢ PelgerHuet)   
ɉɫɟɜɞɨ ChediakHigashi 
ɝɪɚɧɭɥɢ  
ɐɢɬɨɩɥɚɡɦɟɧɚ 
ɯɢɩɨɝɪɚɧɭɥɚɰɢɹ/ 
ɞɟɝɪɚɧɭɥɚɰɢɹ  
Ⱥɧɢɡɨɰɢɬɨɡɚ  

Ɇɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɧɚ Ⱥɧɢɡɨɰɢɬɨɡɚ, ɝɢɝɚɧɬɫɤɢ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 

Ƚɨɥɟɦɢ ɦɨɧɨɥɨɛɚɪɧɢ ɮɨɪɦɢ  
Ɇɚɥɤɢ ɛɢɧɭɤɥɟɚɪɧɢ ɟɥɟɦɟɧɬɢ  
Ɋɚɡɩɪɴɫɧɚɬɢ ɹɞɪɚ 
Ɇɢɤɪɨɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɢ  
Ⱦɟɝɪɚɧɭɥɚɰɢɹ  

 
ɉɪɟɩɨɪɴɤɢ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɧɚ Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞɧɚɬɚ 
ɝɪɭɩɚ ɩɨ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ ɧɚ ɆȾɋ (IWGM-MDS)  

 Ɉɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢɬɟ ɤɚɬɨ ɚɝɪɚɧɭɥɢɪɚɧɢ ɢ ɝɪɚɧɭɥɢɪɚɧɢ (ɜɦɟɫɬɨ 
ɩɪɟɞɢɲɧɢɬɟ ɬɢɩ I, II ɢ III ɛɥɚɫɬɢ)  

 Ɉɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɢɬɟ ɩɪɨɦɢɟɥɨɰɢɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɟ ɪɚɡɥɢɱɚɜɚɬ ɨɬ 
ɰɢɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɧɨɪɦɚɥɧɢɬɟ ɢ ɝɪɚɧɭɥɢɪɚɧɢɬɟ ɛɥɚɫɬɢ  

 
Ɋɢɧɝ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢɬɟ ɫɟ ɞɟɮɢɧɢɪɚɬ ɤɚɬɨ ɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɢ ɫ ɦɢɧɢɦɭɦ 5 
ɫɢɞɟɪɨɡɨɦɧɢ ɝɪɚɧɭɥɢ, ɩɨɤɪɢɜɚɳɢ ɩɨɧɟ ɟɞɧɚ ɬɪɟɬɚ ɨɬ ɨɛɢɤɨɥɤɚɬɚ ɧɚ ɹɞɪɨɬɨ 
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3.3. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ 
3.3.1. Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞɟɧ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɢɧɞɟɤɫ (IPSS)  
 

ɉɨɤɚɡɚɬɟɥ 0 0.5 1.0 1.5 2.0 

Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹɬ ɦɨɡɴɤ  < 5%  5% - 10%  --  11%-20%  21%-30%  

*Ʉɚɪɢɨɬɢɩ  ɇɢɫɴɤ  ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ ȼɢɫɨɤ  --  --  

Ȼɪɨɣ ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ**  0-1  2-3  --  --  --  

* ɋɩɨɪɟɞ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢɬɟ ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɫɚ ɧɚɥɢɰɟ ɬɪɢ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɝɪɭɩɢ: 
ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ: ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɤɚɪɢɨɬɢɩ, -Y, del (5q) ɢ – 20q ɤɚɬɨ ɨɬɞɟɥɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ. 
ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ ɪɢɫɤ: ɞɪɭɝɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ (ɧɟ ɜɤɥɸɱɟɧɢ ɜ ɩɴɪɜɚɬɚ ɢ ɬɪɟɬɚɬɚ ɝɪɭɩɚ). 
ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ: ɤɨɦɩɥɟɤɫ ɨɬ ɚɧɨɦɚɥɢɢ (≥ 3 ɚɧɨɦɚɥɢɢ) ɢɥɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɧɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɚ 7. ** 
Hg<100 g/l; ɇɟɭɬɪɨɮɢɥɢ <1,8 ɯ109/l, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ <100x109/l  
 

Ɋɢɫɤɨɜɚ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ ɇɢɫɴɤ ɂɧɬ-1 ɂɧɬ-2 ȼɢɫɨɤ 

Ɉɰɟɧɤɚ  0  0.5-1.0  1.5-2.0  ≥ 2.5  
ɋɩɨɪɟɞ ɫɭɦɚɪɧɚɬɚ ɫɬɨɣɧɨɫɬ ɨɬ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹɬɚ ɧɚ ɬɪɢɬɟ ɮɚɤɬɨɪɚ ɛɨɥɧɢɬɟ ɫ 

ɆȾɋ ɫɟ ɪɚɡɩɪɟɞɟɥɹɬ ɜ 4 ɪɢɫɤɨɜɢ ɝɪɭɩɢ: ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ, ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ ɪɢɫɤ-1 
(ɂɧɬ-1), ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ ɪɢɫɤ-2 (ɂɧɬ-2) ɢ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ.  
https://www.qxmd.com/calculate/calculator_123/mds-intnl-prognostic-scoring-sys-ipss 

 
3.3.2. ɋɁɈ ɚɞɚɩɬɢɪɚɧɚ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɚ ɫɤɨɪɢɧɝ ɫɢɫɬɟɦɚ (WPSS)  
 

Ɍɨɱɤɢ  

 
0  1  2  3  

WHO  RA, RARS, 5q-  
RCMD,  
RCMD-RS  

RAEB-I  RAEB-II  

*Ʉɚɪɢɨɬɢɩ  ɇɢɫɴɤ  ɂɧɬɟɪ-
ɦɟɞɢɟɪɟɧ  ȼɢɫɨɤ  -  

**Ɍɪɚɧɫɮɭɡɢɢ  ɧɟ  ɞɚ  -  -  

* ɋɩɨɪɟɞ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢɬɟ ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɫɚ ɧɚɥɢɰɟ ɬɪɢ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɝɪɭɩɢ: 
ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ: ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɤɚɪɢɨɬɢɩ, -Y, del (5q) ɢ – 20q ɤɚɬɨ ɨɬɞɟɥɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ. 
ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ ɪɢɫɤ: ɞɪɭɝɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ (ɧɟ ɜɤɥɸɱɟɧɢ ɜ ɩɴɪɜɚɬɚ ɢ ɬɪɟɬɚɬɚ ɝɪɭɩɚ). 
ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ: ɤɨɦɩɥɟɤɫ ɨɬ ɚɧɨɦɚɥɢɢ (≥ 3 ɚɧɨɦɚɥɢɢ) ɢɥɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɧɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɚ 7. 
**Ɍɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɢ ɧɭɠɞɢ: ɩɨɧɟ 1 ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɹ ɧɚ 8 ɫɟɞɦɢɰɢ ɡɚ ɩɟɪɢɨɞ ɨɬ 3 ɦɟɫɟɰɚ.  

 

Ƚɪɭɩɚ ɪɢɫɤ  Ɇɧɨɝɨ ɧɢɫɴɤ  ɇɢɫɴɤ  ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ  ȼɢɫɨɤ  Ɇɧɨɝɨ ɜɢɫɨɤ  
Ɉɰɟɧɤɚ  0  1  2  3-4  5-6  

http://www.myelodysplastischesyndrome.de/service/wpss_kalkulator/ 

 
3.3.3. Ɋɟɜɢɡɢɪɚɧɚ ɦɟɠɞɭɧɚɪɨɞɧɚ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɚ ɫɤɨɪɢɧɝ ɫɢɫɬɟɦɚ (IPSS-R) 

ɂɧɞɟɤɫ 0 0.5 1 1.5 2 3 4 

Ʉɚɪɢɨɬɢɩ  Ɇɧ. ɞɨɛɴɪ   Ⱦɨɛɴɪ   Ɇɟɠɞɢɧɟɧ  Ʌɨɲ  Ɇɧɨɝɨ 
ɥɨɲ  

Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤ.ɦɨɡɴɤ %  ≤2  
 

>2-<5%  
 

5-10%  >10%  
 

ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ  ≥100  
 

80-100  <80  
   

Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ  ≥100  50-100  <50  
    

ANC  ≥0.8  <0.8  
     

https://www.qxmd.com/calculate/calculator_123/mds-intnl-prognostic-scoring-sys-ipss
https://www.qxmd.com/calculate/calculator_123/mds-intnl-prognostic-scoring-sys-ipss
http://www.myelodysplastischesyndrome.de/service/wpss_kalkulator/
http://www.myelodysplastischesyndrome.de/service/wpss_kalkulator/
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IPSS-R ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɪɢɫɤɨɜɢ ɩɨɞɝɪɭɩɢ:  
ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ 
ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɩɨɞɝɪɭɩɢ  ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ  

Ɇɧɨɝɨ ɞɨɛɴɪ  -Y, del(11q)  

Ⱦɨɛɴɪ  ɇɨɪɦɚɥɟɧ ɤɚɪɢɨɬɢɩ, del(5q), del(12p), del(20q), 
ɞɜɨɣɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ, ɜɤɥɸɱɜɚɳɢ del(5q)  

Ɇɟɠɞɢɧɟɧ  del(7q), +8, +19, i(17q), ɞɪɭɝ ɟɞɢɧɢɱɟɧ ɢɥɢ ɞɜɨɟɧ 
ɧɟɡɚɜɢɫɢɦ ɤɥɨɧ  

Ʌɨɲ  
-7, inv(3)/t(3q)/del(3q), ɞɜɨɣɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ, 
ɜɤɥɸɱɜɚɳɢ -7/del(7q), Ʉɨɦɩɥɟɤɫɟɧ ɤɚɪɢɨɬɢɩ: 3 
ɚɧɨɦɚɥɢɢ  

Ɇɧɨɝɨ ɥɨɲ  Ʉɨɦɩɥɟɤɫɟɧ: >3 ɚɧɨɦɚɥɢɢ  
 
IPSS-R ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɝɪɭɩɢ ɪɢɫɤ: 
Ƚɪɭɩɚ ɪɢɫɤ  Ɉɰɟɧɤɚ  
Ɇɧɨɝɨ ɧɢɫɴɤ  ≤1.5  
ɇɢɫɴɤ  >1.5 - 3  

Ɇɟɠɞɢɧɟɧ  >3 - 4.5  

ȼɢɫɨɤ  >4.5 - 6  

Ɇɧɨɝɨ ɜɢɫɨɤ  >6  

http://www.mds-foundation.org/ipss-r-calculator/ 

 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɉɪɢ ɚɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɞɨɛɪɚ ɩɪɨɝɧɨɡɚ ɢ ɦɧɨɝɨ ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ ɟ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɫɚɦɨ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ - ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ, ɛɟɡ ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ.  
 
ɉɪɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ 
ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬɢ: 

 ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ, ɰɢɬɨɤɢɧɢ) 
 ɇɢɫɤɨɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɢ ɜɢɫɨɤɨɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  
 Ʉɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ.  

 
5. 2.Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɨɞɯɨɞɢ. 
5.2.1. ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ - ɩɪɢɧɰɢɩɢ 
ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɟ ɨɫɧɨɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ ɢɥɢ ɫ 
ɧɟɛɥɚɝɨɪɢɹɬɧɚ ɩɪɨɝɧɨɡɚ, ɱɢɹɬɨ ɜɴɡɪɚɫɬ ɢɥɢ ɨɛɳɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ɧɟ ɩɨɡɜɨɥɹɜɚɬ 
ɩɨ- ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ.  
Ɍɪɚɧɫɮɭɡɢɢ: 

 Ɍɪɚɧɫɮɭɡɢɹ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɟɧ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ (ɨɛɟɡɥɟɜɤɨɰɢɬɟɧ) ɩɪɢ 
ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ. 

 Ɍɪɚɧɫɮɭɡɢɹ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ ɩɪɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɱɧɨ 
ɤɴɪɜɟɧɟ. Ⱦɚ ɧɟ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɪɭɬɢɧɧɨ ɜ ɫɥɭɱɚɢ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɛɟɡ 
ɤɴɪɜɟɧe, ɨɫɜɟɧ ɩɪɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ <10ɯ109/l.  

 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɤɚɧɞɢɞɚɬɢ ɡɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ: ɨɛɥɴɱɟɧɢ ɤɪɴɜɧɢ 
ɩɪɨɞɭɤɬɢ, CMV-ɧɟɝɚɬɢɜɧɢ ɢɥɢ ɨɛɟɡɥɟɜɤɨɰɢɬɟɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ.  

http://www.mds-foundation.org/ipss-r-calculator/
http://www.mds-foundation.org/ipss-r-calculator/
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 ɉɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɨɬ ɱɟɫɬɢ ɩɪɟɥɢɜɚɧɢɹ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɬɴɪɫɢ ɫɴɜɦɟɫɬɢɦ 
ɞɨɧɨɪ ɩɨ HLA-A ɢ ȼ.  

 

Ⱥɧɬɢɛɢɨɬɢɱɧɨ, ɚɧɬɢɜɢɪɭɫɧɨ, ɚɧɬɢɦɢɤɨɬɢɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ  

 ɉɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɟ ɩɪɢ ɞɨɤɚɡɚɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɹ.  
 Ⱥɧɬɢɛɢɨɬɢɱɧɚ ɢ ɚɧɬɢɦɢɤɨɬɢɱɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ, ɨɫɜɟɧ 

ɩɪɢ ɪɟɤɭɪɟɧɬɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ.  
 

Ⱥɧɬɢɮɢɛɪɢɧɨɥɢɬɢɰɢ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɩɪɢ ɤɴɪɜɟɧɟ, ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɨ ɧɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ɢɥɢ ɩɪɢ ɬɟɠɤɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ.  

 
Ɋɚɫɬɟɠɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ:  

 Epoetin alfa, Darbpoetin alpha (ȿɊɈ) 
 (Peg)Filgrastim (G-CSF) 

o ɇɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɡɚ ɪɭɬɢɧɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɢ, ɨɫɜɟɧ 
ɩɪɢ ɪɟɤɭɪɟɧɬɧɢ ɢɥɢ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ ɩɪɢ ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɱɧɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ. 

o ȼɴɡɦɨɠɧɚ ɟ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ  EPO ɩɪɢ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ. 
 Ɍɪɨɦɛɨɩɨɟɬɢɧ ɪɟɰɟɩɬɨɪɧɢ ɚɝɨɧɢɫɬɢ (Eltrombopag* ɢɥɢ Romiplostim*) -

ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ ɆȾɋ ɢ ɬɟɠɤɚ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ.  

ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ EPO ɢ G-CSF : 

 ɉɪɢ ȿɊɈ ≤ 500 mU/ml ɢ ɪɢɧɝ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ <15%: 
o rHu EPO 40000-60000U 1-2x/ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɨɞɤɨɠɧɨ 
o Darbpoetin alpha 150-300mcg/ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɨɞɤɨɠɧɨ 
o ɉɪɢ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɫ ɩɨɫɬɟɩɟɧɧɨ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ 

ɞɨɡɢɬɟ ɞɨ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ ɟɮɟɤɬɢɜɧɢɬɟ. 
o ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɟɮɟɤɬ, ɞɨɛɚɜɹɧɟ ɧɚ ɧɚ G-CSF 1-2mcg/kg 1-

2x/ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɢɥɢ Lenalidomide* 
Ɉɬɝɨɜɨɪ ɫɟ ɨɱɚɤɜɚ ɧɚ 6-8-ɬɚ ɫɟɞɦɢɰɚ. ɉɪɢ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ 
ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɫ ɩɨɫɬɟɩɟɧɨ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɞɨ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ 
ɟɮɟɤɬɢɜɧɚɬɚ. ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɟ ɫɩɢɪɚ ɢ ɫɟ 
ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɫ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɢɥɢ ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɢ 
ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ.  

 ɉɪɢ ȿɊɈ ≤ 500 mU/ml ɢ ɪɢɧɝ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɚɫɬɢ ≥15%: 
o rHu EPO 40000-60000U 1-2x/ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɨɞɤɨɠɧɨ + G-CSF 1-

2mcg/kg 1-2x/ɫɟɞɦɢɱɧɨ (1B) 
o Darbpoetin alpha 150-300mcg/ɫɟɞɦɢɧɨ ɩɨɞɤɨɠɧɨ+ G-CSF 1-

2mcg/kg 1-2x/ɫɟɞɦɢɱɧɨ (2A) 
Ɉɬɝɨɜɨɪ ɫɟ ɨɱɚɤɜɚ ɧɚ 6-8-ɬɚ ɫɟɞɦɢɰɚ. ɉɪɢ ɨɬɝɨɜɨɪ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ 
ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɫ ɩɨɫɬɟɩɟɧɧɨ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɞɨ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ 
ɟɮɟɤɬɢɜɧɚɬɚ. ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɟ ɫɩɢɪɚ ɢ ɫɟ 
ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɫ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɢɥɢ ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɢ 
ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ.  
 

ɏɟɥɚɬɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ: 
ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɯɟɥɢɪɚɳɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɢɫɴɤ ɢɥɢ ɢɧɬ- 1 ɪɢɫɤ; ɫ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɢ ɫɴɪɞɟɱɧɚ 
ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹ, ɢɥɢ ɤɚɧɞɢɞɚɬɢ ɡɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ. 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɤɢɬɨ ɫɚ ɩɨɥɭɱɢɥɢ ɢɥɢ ɫɟ ɨɱɚɤɜɚ ɞɚ ɩɨɥɭɱɚɬ >20 ȿ 
ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɟɧ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ  
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 ɐɟɥ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ: ɮɟɪɢɬɢɧ <1000 ng/mL 

 ɋɟɪɭɦɟɧ ɮɟɪɢɬɢɧ >1000 mcg/l  
o Deferoxamine ɜ ɞɨɡɚ 25 – 40mg/kg/ɞɧ ɜ 12-ɱɚɫɨɜɚ ɩɨɞɤɨɠɧɚ 

ɢɧɮɭɡɢɹ 5-7 ɞɧɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ.   
o Ⱥɥɬɟɪɧɚɬɢɜɧɨ Deferoxamine  5-10g ɫ ɞɨɦɚɲɧɚ ɩɨɦɩɚ 4-5 ɞɧɢ ɨɬ 

ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɜɫɹɤɚ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɹ 
o ɉɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ 24 ɱɚɫɨɜɚ ɢɧɮɭɡɢɹ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ –

ɮɟɪɢɬɢɧ >2500 ng/mL ɢ ɫɴɪɞɟɱɧɨ ɫɴɞɨɜɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ (3ȼ.) 
o Deferasirox 10 mg/kg/ɞɧ ɫ ɩɨɤɚɱɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɞɨ 20-40 mg/kg/ɞɧ 

ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ ɩɪɟɡ ɭɫɬɚɬɚ. ɂɡɢɫɤɜɚ ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɧɚ ɫɟɪɭɦɟɧ 
ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ ɢ/ɢɥɢ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧɨɜ ɤɥɢɪɴɧɫ ɢ ɬɟɫɬɨɜɟ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ 
ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɮɭɧɤɰɢɹ. ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧɨɜ ɤɥɢɪɴɧɫ 
<40 ml/ min Deferasirox ɧɟ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ. (2Ⱥ) 

 
5.2.2. ɏɢɩɨɦɟɬɢɥɢɪɚɳɢ ɚɝɟɧɬɢ (ȾɇɄ ɦɟɬɢɥɬɪɚɧɫɮɟɪɚɡɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ-
ȾɆɌɂ) 
Azacitidine 

 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳ ɆȾɋ ɢɥɢ ɩɪɢ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ 

 75 mg/m2 ɩɨɞɤɨɠɧɨ 7 ɞɧɢ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 28 ɞɧɢ ɡɚ ɦɢɧɢɦɭɦ 4 ɞɨ 6 ɤɭɪɫɚ. 
Ɍɟɪɚɩɢɹɬɚ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ. 

 

5.2.3. Ɇɨɞɭɥɚɬɨɪɢ ɧɚ ɢɦɭɧɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ 
Lenalidomide* (1ȼ) 

 ɉɨɤɚɡɚɧ ɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 5q ɫɢɧɞɪɨɦ ɢɥɢ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɨ ɡɚɜɢɫɢɦɢ 5q 
ɧɟɝɚɬɢɜɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɢɫɴɤ ɢɥɢ ɢɧɬ-1 ɪɢɫɤ, ɱɢɹɬɨ ɚɧɟɦɢɹ ɧɟ ɨɬɝɨɜɚɪɹ 
ɧɚ ɩɴɪɜɢɱɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ. Ɋɟɠɢɦ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ:  

 10 mg/ɞɧ ɡɚ 21 ɞɧɢ ɧɚ 4 ɫɟɞɦɢɰɢ ɢɥɢ  
 10 mg/ɞɧɟɜɧo ɩɪɢ ɚɛɫɨɥɸɬɟɧ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɟɧ ɛɪɨɣ > 0.5x109/l, 

ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ > 50x109/l.  

ɉɪɢ ɩɨɹɜɢ ɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ ɞɨɡɚɬɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɪɟɞɭɰɢɪɚɧɚ ɞɨ 5 mg/ɞɧ 
 

5.2.4. ɏɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ 
ɂɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɈɆɅ) ɫɴɨɛɪɚɡɧɨ ɜɴɡɪɚɫɬ, 

ɫɬɚɬɭɫ, ɧɚɥɢɱɢɟ ɢɥɢ ɥɢɩɫɚɬɚ ɧɚ ɬɟɠɤɢ ɩɪɢɞɪɭɠɚɜɚɳɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ):  
 ɉɪɢ ɛɨɥɧɢ, ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ, ɧɨ ɛɟɡ ɩɨɞɯɨɞɹɳ 

ɞɨɧɨɪ ɢɥɢ 

 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɩɪɨɰɟɧɬɚ ɧɚ 
ɛɥɚɫɬɢɬɟ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ (ɞɨ <10%) ɩɪɟɞɢ ɩɨɞɝɨɬɨɜɤɚ ɡɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ  

 
ɇɟɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ  

 ɧɢɫɤɢ ɞɨɡɢ Cytarabine -2x20 mg ɡɚ 10 ɞɧɢ   
 

5.2.5. Ɍɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2Ȼ) 
 ɉɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɫɴɜɦɟɫɬɢɦ ɪɨɞɫɬɜɟɧ ɢɥɢ ɧɟɪɨɞɫɬɜɟɧ ɞɨɧɨɪ, ɛɥɚɫɬɢ ɜ 

ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ <10% ɢ ɜɴɡɪɚɫɬ <50 ɝɨɞ. - ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɫɴɫ 
ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɢ ɤɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢ ɪɟɠɢɦɢ 

 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɦɟɠɞɭ 50-65 ɝoɞ., ɛɟɡ ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬ - ɚɥɨɝɟɧɧɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɩɪɢ ɧɟɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɢ ɤɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢ ɪɟɠɢɦɢ  

 
5.3. Kɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɧɚɡɧɚɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
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5.3.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɢɫɴɤ ɢ ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ ɪɢɫɤ-1 ɆȾɋ 

IPSS: ɇɢɫɴɤ/ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ-1  

IPSS-R: Ɇɧɨɝɨ ɧɢɫɴɤ, ɇɢɫɴɤ/ ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ 

WPSS: Ɇɧɨɝɨ ɧɢɫɴɤ, ɇɢɫɴɤ/ ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ 

 

5.3.1.1. Ȼɨɥɧɢɬɟ ɛɟɡ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɹɜɟɧɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɨɫɬɚɜɚɬ ɩɨɞ ɚɤɬɢɜɧɨ 
ɧɚɛɥɸɞɟɧɢe. 
5.3.1.2. ɉɪɢ ɫɢɝɧɢɮɢɤɚɧɬɧɨ ɡɧɚɱɢɦɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ(ɢ) ɢɥɢ ɭɜɟɥɢɱɟɧ ɛɪɨɣ 
ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ- ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ. 
5.3.1.3. ɉɪɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ:  

 ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ 5q ɫɢɧɞɪɨɦ ɫɴɫ ɢɥɢ ɛɟɡ ɟɞɧɚ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɚ 
ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ ɚɧɨɦɚɥɢɹ – ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɧɢɜɨ ɧɚ EPO. 

o ɉɪɢ ȿɊɈ >500 mU/ml  

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ <60ɝ., <5% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɄɆ, ɯɢɩɨɰɟɥɭɥɚɪɟɧ ɄɆ, 
HLA-DR15+ ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ: ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ATG ± Ciclosporine A 
(ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ). ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɞɚ ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Azacitidine, Decitabine, Lenalidomide* (ɩɪɢ 
ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ), ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɢɬɟ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɢɥɢ 
ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɡɚ ɨɬɞɟɥɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ-1 ɪɢɫɤ.  

 ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɱɚɤɜɚɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ (ɂɋɌ) (LA-DR15 ɧɟɝɚɬɢɜɧɢ): ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Azacitidine, 
Decitabine, Lenalidomide*, ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɢɬɟ 
ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ. ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɟɮɟɤɬ ɫɥɟɞ 6 ɤɭɪɫɚ Azacitidine 
ɢɥɢ 4 ɤɭɪɫɚ Decitabine ɢɥɢ ɧɟɩɨɧɨɫɢɦɨɫɬ - ɚɥɨɝɟɧɧɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɡɚ ɨɬɞɟɥɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ-1 
ɪɢɫɤ (ɬɟɠɤɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ) ɢɥɢ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ.  

o ɉɪɢ ȿɊɈ < 500 mU/ml  
 Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫ ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɟɧ ȿɊɈ/ Darbpoetin alpha ± ɧɢɫɤɢ 

ɞɨɡɢ G-CSF. ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɞɨ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɢɥɢ ɡɚɝɭɛɚ 
ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ - ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Lenalidomidɟ* + ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɟɧ 
ȿɊɈ/ Darbpoetin alpha ± ɧɢɫɤɢ ɞɨɡɢ G-CSF. ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɥɟɞ 4 ɦɟɫɟɰ- Azacitidine, Decitabine, ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɜ 
ɤɥɢɧɢɱɧɢɬɟ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɢɥɢ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɡɚ 
ɨɬɞɟɥɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ-1 ɪɢɫɤ. 

 ɉɪɢ 5q ɫɢɧɞɪɨɦ ɫɴɫ ɢɥɢ ɛɟɡ ɟɞɧɚ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ 
ɚɧɨɦɚɥɢɹ - ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Lenalidomide* (ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 ɉɪɢ ɛɨɥɧɢ ɫ ɞɪɭɝɢ ɬɟɠɤɢ ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ: ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ, ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹ 
ɢɥɢ ɩɨɜɢɲɟɧ ɛɪɨɣ ɛɥɚɫɬɢ- ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Azacitidine, Decitabine, ɂɋɌ ɢɥɢ 
ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ. ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ ɚɥɨɝɟɧɧɚ 
ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɡɚ ɢɡɛɪɚɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɢɥɢ ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ 
ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ.  
 

5.3.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɛɨɥɧɢ ɫ ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ ɪɢɫɤ-2 ɢ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ɆȾɋ 

IPSS: ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ-2, ȼɢɫɨɤ  
IPSS-R: ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ, ȼɢɫɨɤ, Ɇɧɨɝɨ ɜɢɫɨɤ 

WPSS: ȼɢɫɨɤ, Ɇɧɨɝɨ ɜɢɫɨɤ 
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5.3.2.1. ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɨɞɯɨɞɹɳɚ ɜɴɡɪɚɫɬ, ɩɟɪɮɨɪɦɚɧɫ ɫɬɚɬɭɫ, ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɡɧɚɱɢɦɢ ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬɢ, ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɞɨɧɨɪ: ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɧɚ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɌɏɋɄ 
ɢɥɢ ɬɟɪɚɩɢɹ-ɦɨɫɬ ɡɚ ɩɨɧɢɠɚɜɚɧɟ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢɬɟ ɜ ɄɆ.  
 ɉɪɢ ɧɚɥɢɱɟɧ ɞɨɧɨɪ: ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɌɏɋɄ ɢɥɢ Azacitidine ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ 

Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɌɏɋɄ, ɢɥɢ Decitabine ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɌɏɋɄ, ɢɥɢ  
ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɌɏɋɄ. 

5.3.2.2. ɉɪɢ ɪɟɥɚɩɫ ɢɥɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ - ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɌɏɋɄ, Azacitidine, 
Decitabine, ɢɥɢ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ. 

5.3.2.3. ɉɪɢ ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɌɏɋɄ - Azacitidine, 
Decitabine, ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ. ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ - ɤɥɢɧɢɱɧɨ 
ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ ɢɥɢ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ. 

 
Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɚɥɝɨɪɢɬɴɦ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɴɪɜɢɱɟɧ ɆȾɋ 
(European LeukemiaNet –ELN, 2013) 

ɇɢɫɴɤ IPSS ɫɛɨɪ 
ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɤɚ ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɉɨɜɟɞɟɧɢɟ 
Ⱥɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ 
ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

Ȼɟɡ ɡɧɚɱɟɧɢɟ ɇɚɛɥɸɞɟɧɢɟ 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ 

sEPO<500 mU/mL ɢ/ɢɥɢ 
ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ <2 

ȿɞ/ɦɟɫ. 
rHuEPO +/- G-CSF 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ 

ɆȾɋ del(5q) 
sEPO<500 mU/mL ɢ/ɢɥɢ 

ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ <2 
ȿɞ/ɦɟɫ. 

rHuEPO +/- G-CSF 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ 
 

ɆȾɋ del(5q) 
sEPO>500 mU/mL ɢ/ɢɥɢ 

ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ≥2 
ȿɞ/ɦɟɫ. 

Lenalidomide 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ 
ȼɴɡɪɚɫɬ < 60 ɝ. 

Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤ.ɦ. <5%, ɧɨɪɦɚɥɧɚ 
ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ, ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɚ 
ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ (ɯɢɩɨɰɟɥɭɥɚɪɟɧ 

ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ) 

ɂɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ATG + 

Cyclosporin A 
ȿɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ 

ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ + ɠɟɥɹɡɨ-
ɯɟɥɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 
ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ-1 IPSS ɫɛɨɪ 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɤɚ ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɉɨɜɟɞɟɧɢɟ 
Ⱥɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ 
ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤ.ɦ. <5%, 
ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ ɫ ɧɟ ɥɨɲ ɪɢɫɤ 

ɇɚɛɥɸɞɟɧɢɟ 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ 

sEPO<500 mU/mL ɢ/ɢɥɢ 
ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ <2 

ȿɞ/ɦɟɫ. 
rHuEPO +/- G-CSF 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ 

ɆȾɋ del(5q) 
sEPO<500 mU/mL ɢ/ɢɥɢ 

ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ <2 
ȿɞ/ɦɟɫ. 

rHuEPO +/- G-CSF 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ 

ɆȾɋ del(5q) 
sEPO>500 mU/mL ɢ/ɢɥɢ Lenalidomide 
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ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ≥2 
ȿɞ/ɦɟɫ. 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ 
ȼɴɡɪɚɫɬ < 60 ɝ. 

Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤ.ɦ. <5%, ɧɨɪɦɚɥɧɚ 
ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ, ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɚ 
ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ (ɯɢɩɨɰɟɥɭɥɚɪɟɧ 

ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ) 
 

ɂɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ATG + 

Cyclosporin A 
ȿɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ 

ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ + ɠɟɥɹɡɨ-
ɯɟɥɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ 
ɚɧɟɦɢɹ 
ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ 
ɞɨɧɨɪ ɧɚ 
ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ 

Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤ.ɦ. >5%, 
ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ ɫ ɥɨɲ ɪɢɫɤ 

Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɌɏɋɄ 

 
ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ-2 ɢɥɢ ɜɢɫɨɤ IPSS ɫɛɨɪ 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɤɚ ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɉɨɜɟɞɟɧɢɟ 
ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɟɧ ɩɚɰɢɟɧɬ 

ȼɴɡɪɚɫɬ >65-70 ɝ. ɢɥɢ ɥɨɲ 
ɨɛɟɤɬɢɜɟɧ ɫɬɚɬɭɫ 

Ȼɟɡ ɡɧɚɱɟɧɢɟ 
ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

Azacitidinɟ 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɟɧ ɩɚɰɢɟɧɬ 
ȼɴɡɪɚɫɬ < 65-70 ɝ., ɞɨɛɴɪ 

ɨɛɟɤɬɢɜɟɧ ɫɬɚɬɭɫ 
Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɩɨɞɯɨɞɹɳ ɞɨɧɨɪ 

Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤ.ɦ. >10%, 
ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ ɫ ɧɟ-

ɥɨɲ ɪɢɫɤ 

Ɋɟɠɢɦɢ ɤɚɬɨ ɩɪɢ ɈɆɅ 
Azacitidinɟ 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɟɧ ɩɚɰɢɟɧɬ 
ȼɴɡɪɚɫɬ < 65-70 ɝ., ɞɨɛɴɪ 

ɨɛɟɤɬɢɜɟɧ ɫɬɚɬɭɫ 
ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɩɨɞɯɨɞɹɳ 

ɞɨɧɨɪ 

Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤ.ɦ. <10%, Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɌɏɋɄ 

ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɟɧ ɩɚɰɢɟɧɬ 
ȼɴɡɪɚɫɬ < 65-70 ɝ., ɞɨɛɴɪ 

ɨɛɟɤɬɢɜɟɧ ɫɬɚɬɭɫ 
ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɩɨɞɯɨɞɹɳ 

ɞɨɧɨɪ 

Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤ.ɦ. >10%, 

Ɋɟɠɢɦɢ ɤɚɬɨ ɩɪɢ ɈɆɅ 
ɢɥɢ 

Azacitidinɟ, 
ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɢ ɨɬ 
ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɌɏɋɄ 

 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

6. 1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
 

ɉɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ (ɉɊ) 

Ʉɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ: < 5% ɦɢɟɥɨɛɥɚɫɬɢ ɫ ɧɨɪɦɚɥɧɨ 
ɫɴɡɪɹɜɚɧɟ ɧɚ ɜɫɢɱɤɢ ɥɢɧɢɢ  
ɉɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ:  ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ ≥ 11 g/dL ɛɟɡ 
ɯɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ɢɥɢ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧ, ANC ≥ 
1000/mm3 ɛɟɡ ɪɚɫɬɟɠɟɧ ɮɚɤɬɨɪ, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ≥ 
100,000/mm3 ɛɟɡ ɬɪɨɦɛɨɩɨɟɬɢɧ, 0% ɛɥɚɫɬɢ 

ɉɚɪɰɢɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
(ɉɈ) 

Ʉɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɩɴɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɚɤɨ ɫɚ ɛɢɥɢ 
ɧɚɪɭɲɟɧɢ ɩɪɟɞɢ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ, ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢɬɟ 
ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɫ ≥50%, ɧɨ >5%. ɐɟɥɭɪɚɥɢɬɟɬ ɢ 
ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ-ɛɟɡ ɩɪɚɤɬɢɱɟɫɤɨ ɡɧɚɱɟɧɢɟ. 

Ʉɨɫɬɧɨ ɦɨɡɴɱɧɚ ɉɊ  
Ʉɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ: ≤ 5% ɦɢɟɥɨɛɥɚɫɬɢ ɢ ɧɚɦɚɥɟɧɢɟ ɫ 
≥50% ɫɥɟɞ ɬɟɪɚɩɢɹ 
ɉɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ: Ⱥɤɨ ɟ ɧɚɥɢɰɟ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɨ 



138 

 

ɩɨɞɨɛɪɟɧɢɟ ɜ ɞɨɩɴɥɧɟɧɢɟ ɤɴɦ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚɬɚ 
ɉɊ 

ɋɬɚɛɢɥɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 
Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɩɨɧɟ ɡɚ ɩɚɪɰɢɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɧɨ 
ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɡɚ >8 ɫɟɞɦɢɰɢ 

ɇɟɭɫɩɟɯ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 

ɋɦɴɪɬ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ, 
ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚɳɚ ɫɟ ɫ ɜɥɨɲɚɜɚɧɟ ɧɚ 
ɰɢɬɨɩɟɧɢɹɬɚ, ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɩɪɨɰɟɧɬɚ ɛɥɚɫɬɢ ɜ 
ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɜ ɩɨ-ɧɚɩɪɟɞɧɚɥɚ 
ɮɨɪɦɚ ɆȾɋ 

ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ 

ɉɴɥɟɧ- ɧɟ ɫɟ ɨɬɤɪɢɜɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɨɬɨ ɧɚɪɭɲɟɧɢɟ 
ɨɬ ɩɪɟɞɢ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ  
ɑɚɫɬɢɱɟɧ-ɩɨɧɟ 50% ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɢɹ 
ɞɟɮɟɤɬ 

ɉɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ 

ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ: 
ɉɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ 5% ɛɥɚɫɬɢ: ≥50% ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɧɚ 
ɛɥɚɫɬɢɬɟ ɞɨ >5%. 
5%-10% ɛɥɚɫɬɢ: : ≥50% ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢɬɟ 
ɞɨ >10%. 
10%-20% ɛɥɚɫɬɢ: : ≥50% ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢɬɟ 
ɞɨ >20%. 
20%-30% ɛɥɚɫɬɢ: : ≥50% ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢɬɟ 
ɞɨ >30%. 
ɉɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɟɞɢɧ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɢ 
ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɞɪɭɝɨ ɨɛɹɫɧɟɧɢɟ (ɢɧɮɟɤɰɢɹ, ɤɴɪɜɟɧɟ, 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɩɢɹ ɢ ɞɪ.) 
≥ 50% ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ ɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ɨɬ 
ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ, Ɋɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ ≥ 
2 g/dL, Ɍɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɚ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɨ 
ɩɨɞɨɛɪɟɧɢɟ (ɏɉ) 
ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɟɞɢɧ ɨɬ 
ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɫ 
ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ 
ɩɨɧɟ ɨɫɟɦ ɫɟɞɦɢɰɢ 
ɛɟɡ ɰɢɬɨɤɢɧɧɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ  

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɩɨɞɨɛɪɟɧɢɟ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɡɚɬɚ 
(ɏɉ-ȿ) 
ɉɨɜɢɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ ≥ 1.5 g/dL ɛɟɡ 
ɯɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ɢɥɢ ɩɪɢ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɪɚɧ ɩɚɰɢɟɧɬ 
ɩɨɪɚɞɢ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ ≤ 9.0: ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ 
ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɪɚɧɢɬɟ ɟɞɢɧɢɰɢ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɟɧ 
ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬ ɡɚ 8 ɫɟɞɦɢɰɢ ɫ ≥ 4 ɟɞɢɧɢɰɢ ɜ 
ɫɪɚɜɧɟɧɢɟ ɫ ɛɪɨɹ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɪɚɧɢ ɟɞɢɧɢɰɢ 8 
ɫɟɞɦɢɰɢ ɩɪɟɞɢ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ. 
ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɩɨɞɨɛɪɟɧɢɟ -ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ (ɏɉ-Ɍ): 
Ɂɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ > 20 ×109/l ɩɪɟɞɢ 
ɥɟɱɟɧɢɟ, ɚɛɫɨɥɸɬɧɨ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɫ ≥ 30 ×109/l . Ɂɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ < 20 ×109/l  ɩɪɟɞɢ ɥɟɱɟɧɢɟ, 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɫ ≥ 20 ×109/l  and ≥ 100% ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ 
ɨɬ ɢɡɯɨɞɧɨɬɨ ɧɢɜɨ 
ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɩɨɞɨɛɪɟɧɢɟ – ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ (ɏɉ-ɇ): 
ɍɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɧɚ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɧɢɹ ɛɪɨɣ ≥ 100% ɨɬ 
ɧɢɜɨɬɨ ɩɪɟɞɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɢ ɚɛɫɨɥɸɬɧɨ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɫ 
≥ 500h109/l 

ɉɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ 

ɉɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɟɞɢɧ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɢ 
ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɞɪɭɝɨ ɨɛɹɫɧɟɧɢɟ (ɢɧɮɟɤɰɢɹ, ɤɴɪɜɟɧɟ, 
ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɩɢɹ ɢ ɞɪ.) 
 ≥ 50% ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ ɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ɨɬ 
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ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ, Ɋɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ ≥ 
1.5 g/dL, Ɍɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɚ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ 

Ɋɟɥɚɩɫ ɫɥɟɞ ɩɴɥɧɚ 
ɪɟɦɢɫɢɹ 
ɉɨɧɟ ɟɞɢɧ ɨɬ 
ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 

ȼɪɴɳɚɧɟ ɧɚ ɩɪɨɰɟɧɬɚ ɛɥɚɫɬɢ ɨɬ ɩɪɟɞɢ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ, 
ɇɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ≥ 50% ɨɬ ɦɤɫɢɦɚɥɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ ɡɚ 
ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɢ ɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ, Ɍɪɚɧɫɮɭɡɢɨɧɧɚ 
ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɢɥɢ ɧɢɜɨ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ ≥ 1.5 g/dL  
ɩɨɞ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢɬɟ ɩɪɟɞɢ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ 

ɉɪɨɝɪɟɫɢɹ ɜ ɈɆɅ 
≥  20% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ɢɥɢ ɤɨɫɬɟɧ 
ɦɨɡɴɤ 
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ʺ̛елод̛̭пл̭̌т̛ч̛̦/̛̥елоп̬ол̴̛е̬̌т̛̛̦̏ ̦еопл̛̛̌̚ 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɧɢɬɟ/ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ ɜɤɥɸɱɜɚɬ 
ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɦɢ, ɤɨɢɬɨ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɚɬɚ ɫɢ ɢɡɹɜɚ 
ɫɚ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɛɟɥɟɡɢ, ɤɨɢɬɨ ɩɨɞɤɪɟɩɹɬ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɆȾɋ, ɨɬ ɟɞɧɚ ɫɬɪɚɧɚ, ɢ 
ɞɪɭɝɢ - ɫɴɜɦɟɫɬɢɦɢ ɫ ɦɢɥɟɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ. Oɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɫɟ 
ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚɬ ɫ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɟɧ ɯɢɩɟɪɰɟɥɭɥɚɪɢɬɟɬ ɡɚ ɫɦɟɬɤɚ ɧɚ 
ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɜ ɟɞɧɚ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ ɥɢɧɢɢ. ȼ ɱɚɫɬ ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ 
ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹɬɚ ɟ ɟɮɟɤɬɢɜɧɚ, ɤɨɟɬɨ ɜɨɞɢ ɞɨ ɭɜɟɥɢɱɟɧ ɛɪɨɣ ɰɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢ 
ɤɥɟɬɤɢ ɨɬ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɢɧɢɹ, ɤɨɢɬɨ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɨ 
ɢ/ɢɥɢ ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɧɨ ɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɢ. ȿɞɧɨɜɪɟɦɟɧɧɨ, ɟɞɧɚ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 
ɞɪɭɝɢɬɟ ɥɢɧɢɢ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɚ ɧɟɟɮɟɤɬɢɜɧɢ, ɜ ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɧɚ ɤɨɟɬɨ ɫɟ ɧɚɛɥɱɞɚɜɚɬ 
ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ. ɉɪɨɰɟɧɬɴɬ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢɬɟ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɢ ɤɪɴɜɬɚ ɟ ɜɢɧɚɝɢ <20%. 
Ɂɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹɬɚ ɨɬ ɬɚɡɢ ɝɪɭɩɚ ɫɚ ɪɟɞɤɢ ɢ ɤɚɬɨ ɰɹɥɨ ɞɚɧɧɢɬɟ ɡɚ 
ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬɬɚ ɫɚ ɨɫɤɴɞɧɢ. 

 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ  
ɋɁɈ ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɆȾɋ/Ɇɉɇ, 2016 

ɉɨɞɬɢɩ ɉɄ ɄɆ 
ɏɪɨɧɢɱɧɚ 
ɦɢɟɥɨɦɨɧɨɰɢɬɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ-0 (CMML)-1 

>1ɯ109/l ɦɨɧɨɰɢɬɢ,  
<2% ɛɥɚɫɬɢ 

Ⱦɢɫɩɥɚɡɢɹ ɜ 1 ɢɢ 
ɩɨɜɟɱɟ ɥɢɧɢɢ, <5% 
ɛɥɚɫɬɢ 

ɏɪɨɧɢɱɧɚ 
ɦɢɟɥɨɦɨɧɨɰɢɬɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ-1 (CMML)-1 

>1ɯ109/l ɦɨɧɨɰɢɬɢ,  
<5% ɛɥɚɫɬɢ 

Ⱦɢɫɩɥɚɡɢɹ ɜ 1 ɢɢ 
ɩɨɜɟɱɟ ɥɢɧɢɢ, <10% 
ɛɥɚɫɬɢ 

ɏɪɨɧɢɱɧɚ 
ɦɢɟɥɨɦɨɧɨɰɢɬɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ-2(CMML)-2 

1ɯ109/l ɦɨɧɨɰɢɬɢ, 5-19% 
ɛɥɚɫɬɢ ɢɥɢ ɩɪɴɱɢɰɢ ɧɚ 
Auer 

Ⱦɢɫɩɥɚɡɢɹ ɜ 1 ɢɢ 
ɩɨɜɟɱɟ ɥɢɧɢɢ, 10-19% 
ɛɥɚɫɬɢ ɢɥɢ Auer+ 

Ⱥɬɢɩɢɱɧɚ ɯɪɨɧɢɱɧɚ 
ɦɢɟɥɨɦɨɧɨɰɢɬɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ (aCML) 
BCRABL1 ɧɟɝɚɬɢɜɧɚ 

ɇɚɞ 13ɯ109/l ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ, 
ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɧɢ 
ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɢ >10%,  
<20% ɛɥɚɫɬɢ, 
ɞɢɫɝɪɚɧɭɥɨɩɨɟɡɚ 

ɏɢɩɟɪɰɟɥɭɥɚɪɢɬɟɬ, 
<20% ɛɥɚɫɬɢ 

ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ (CNL) 

ɇɚɞ 25ɯ109/l ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ, 
ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɧɢ 
ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɢ >10%,  
<20% ɛɥɚɫɬɢ, 
ɞɢɫɝɪɚɧɭɥɨɩɨɟɡɚ 

ɏɢɩɟɪɰɟɥɭɥɚɪɢɬɟɬ, 
<20% ɛɥɚɫɬɢ 

ɘɜɟɧɢɥɧɚ 
ɦɢɟɥɨɦɨɧɨɰɢɬɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ (JMML) 

>1ɯ109/l ɦɨɧɨɰɢɬɢ, 
<20% ɛɥɚɫɬɢ 

>1ɯ109/l ɦɨɧɨɰɢɬɢ 

ɆȾɋ/Ɇɉɇ 
ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɭɟɦ 
(MDS/MPN-
unclassifiable) 
“Overlap syndrome” 

Ⱦɢɫɩɥɡɢɹ + ɛɟɥɟɡɢ ɧɚ 
ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ, 
ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳ 
ɆȾɋ ɢɥɢ Ɇɉɇ 

Ⱦɢɫɩɥɡɢɹ + ɛɟɥɟɡɢ ɧɚ 
ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ 

ɆȾɋ/Ɇɉɇ ɫ ɪɢɧɝ Sibl ɢ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ 
(MDS/MPN-RS-T) 

Ⱦɢɫɩɥɡɢɹ + ɛɟɥɟɡɢ ɧɚ 
ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ, 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ > 450ɯ109/l, 

Ⱦɢɫɩɥɡɢɹ + ɛɟɥɟɡɢ ɧɚ 
ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ 
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>15% ɪɢɧɝ Sibl 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
ȼɢɠ ɆȾɋ 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
ȼɢɠ ɆȾɋ 
3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 
Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɦɨɧɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ (ɏɆɆɅ) 

 ɉɟɪɫɢɫɬɢɪɚɳɚ ɦɨɧɨɰɢɬɨɡɚ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ >1ɯ109/l ɫ ɦɨɧɨɰɢɬɢ 
>10% ɨɬ ɉɄɄ 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ BCR/ABL1+ ɏɆɅ (ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɝɟɧɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ), ɉɆɎ (ɩɴɪɜɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ), ɉȼ (ɩɨɥɢɰɢɬɟɦɢɹ ɜɟɪɚ), ȿɌ 
(ɟɫɟɧɰɢɚɥɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɦɢɹ) 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ PDGFRA, PDGFRB, ɢɥɢ FGFR1 ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ, ɢɥɢ PCM1-
JAK2 (FISH ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 <20% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ɢ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ 

 Ⱦɢɫɩɥɚɡɢɹ ɜ ɟɞɧɚ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɥɢɧɢɢ.  
 Ⱥɤɨ ɥɢɩɫɜɚ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ, ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɏɆɆɅ ɟ ɜɴɡɦɨɠɧɚ, ɚɤɨ ɫɚ ɩɨɤɪɢɬɢ 

ɨɫɬɚɧɚɥɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɢ ɫɚ ɧɚɥɢɰɟ ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɥɢ 
ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ ɢɥɢ 

 Ɇɨɧɨɰɢɬɨɡɚɬɚ ɩɟɪɫɢɫɬɢɪɚ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɢ  
 ȼɫɢɱɤɢ ɨɫɬɚɧɚɥɢ ɩɪɢɱɢɧɢ ɡɚ ɦɨɧɨɰɢɬɨɡɚ ɫɚ ɢɡɤɥɸɱɟɧɢ. 

 
Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɚɬɢɩɢɱɧɚ ɏɆɅ 

 Ʌɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ ɫ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢɹ ɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ 
ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɢ, ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚɳɢ >10% ɨɬ ɥɟɜɤɨɰɢɬɢɬɟ  

 Ⱦɢɫɝɪɚɧɭɥɨɩɨɟɡɚ, ɜɤɥɸɱɢɬɟɥɧɨ ɚɛɧɨɪɦɧɨ ɫɬɪɭɩɜɚɧɟ ɧɚ ɯɪɨɦɚɬɢɧ 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɢɥɢ ɦɢɧɢɦɚɥɧɚ ɛɚɡɨɮɢɥɢɹ <2% ɨɬ ɥɟɜɤɨɰɢɬɢɬɟ 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɢɥɢ ɦɢɧɢɦɚɥɧɚ ɦɨɧɨɰɢɬɨɡɚ <10% ɨɬ ɥɟɜɤɨɰɢɬɢɬɟ 

 ɏɢɩɟɪɰɟɥɭɥɚɪɟɧ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ ɫ ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɧɚ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɢ 
ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ ɫ ɢɥɢ ɛɟɡ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ ɜ ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɢɹ ɢ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɧɢɹ ɪɟɞ 

 <20% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɉɄ ɢ ɄɆ 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ PDGFRA, PDGFRB, ɢɥɢ FGFR1 ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ, ɢɥɢ PCM1-
JAK2 (FISH ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ BCR/ABL1+ ɏɆɅ, ɉɆɎ, ɉȼ, ȿɌ 
 

Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɆȾɋ/ Ɇɉɇ ɫ ɪɢɧɝ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ 

 Ⱥɧɟɦɢɹ, ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɫ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɚɬɚ ɥɢɧɢɹ ɫ ɢɥɢ ɛɟɡ 
ɦɭɥɬɢɥɢɧɟɚɪɧɚ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ, ≥15% ɪɢɧɝ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ*, <1% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɉɄ 
ɢ <5% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɄɆ 

 ɉɟɪɫɢɫɬɢɪɚɳɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ ≥450ɯ109/l 

 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ SF3B1 ɦɭɬɚɰɢɹ ɢɥɢ ɩɪɢ ɥɢɩɫɚɬɚ ɣ, ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɢɫɬɨɪɢɹ ɡɚ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɪɚɫɬɟɠɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ** (FISH ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ PDGFRA, PDGFRB, ɢɥɢ FGFR1 ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ, ɢɥɢ PCM1-
JAK2 (FISH ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ), ɥɢɩɫɚ ɧɚ (3;3)(q21;q26), inv(3)(q21q26) or 
del(5q)  

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳ ɆȾɋ (ɨɫɜɟɧ ɆȾɋ ɫ ɪɢɧɝ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ), Ɇɉɇ 
ɢɥɢ ɞɪɭɝ ɬɢɩ ɆȾɋ/Ɇɉɇ 

*ɉɨɧɟ 15% ɪɢɧɝ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ ɞɨɪɢ ɩɪɢ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɹɧɟ ɧɚ SF3B1 
ɦɭɬɚɰɢɹ 
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** Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɆȾɋ/ Ɇɉɇ ɫ ɪɢɧɝ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ ɟ ɦɧɨɝɨ ɜɟɪɨɹɬɧɚ ɩɪɢ 
SF3B1 ɦɭɬɚɰɢɹ ɡɚɟɞɧɨ ɫ ɦɭɬɚɰɢɢ ɧɚ JAK2 V617F, CALR, ɢɥɢ MPL 
ɝɟɧɢɬɟ. 

Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɸɜɟɧɢɥɧɚ ɦɢɟɥɨɦɨɧɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
(ɘɆɆɅ) 

Ʉɥɢɧɢɱɧɢ ɢ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 

 ɉɟɪɫɢɫɬɢɪɚɳɚ ɦɨɧɨɰɢɬɨɡɚ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ≥1ɯ109/l 

 <20% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ɢ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ 

 ɋɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ BCR/ABL1 
Ƚɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ (1 ɟ ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨ) 
 ɋɨɦɚɬɢɱɧɚ ɦɭɬɚɰɢɹ ɧɚ PTPN11, KRAS, NRAS (FISH ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
 Ʉɥɢɧɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ɧɚ NF1 ɢɥɢNF1 ɦɭɬɚɰɢɢ (FISH ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
 CBL ɦɭɬɚɰɢɢ 
Ɂɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ, ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ ɤɥɢɧɢɱɧɢɬɟ ɢ 
ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɛɟɥɟɡɢ, ɫɚ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 

 Ɇɨɧɨɡɨɦɢɹ 7 ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɢɥɢ ɩɨɧɟ 2 ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ 
ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 

 HB F ɩɨɜɢɲɟɧ ɡɚ ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ 

 Ɇɢɟɥɨɢɞɧɢ ɢɥɢ ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɢ ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɢ ɜ ɉɄ 

 GM-CSF ɯɢɩɟɪɱɭɫɬɜɢɬɟɥɧɨɫɬ ɩɪɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ ɤɨɥɨɧɢɢ 

 ɏɢɩɟɪɮɨɫɮɨɪɢɥɚɰɢɹ ɧɚ STST5 (FISH ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ 
ɇɹɦɚ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɫɢɫɬɟɦɢ. 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

ɉɪɢ ɚɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɞɨɛɪɚ ɩɪɨɝɧɨɡɚ ɢ ɦɧɨɝɨ ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ ɟ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɫɚɦɨ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ - ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ, ɛɟɡ ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ.  

 

ɉɪɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ 
ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬɢ: 

• ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ, ɰɢɬɨɤɢɧɢ) 
• ɇɢɫɤɨɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɢ ɜɢɫɨɤɨɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  
• Ʉɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ.  

 

Ⱦɨɡɢɬɟ ɢ ɪɟɠɢɦɢɬɟ ɧɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɩɨɫɨɱɟɧɢɬɟ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ ɫɚ ɢɞɟɧɬɢɱɧɢ 
ɫ ɬɟɡɢ ɩɪɢ ɆȾɋ ɢ Ɇɉɇ. 
 
5. 2.Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɨɞɯɨɞɢ. 
5.2.1.  Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɏɆɆɅ  
Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɩɪɢ ɏɆɆɅ1 ɢ ɏɆɆɅ2.  

 ɉɪɨɜɟɠɞɚ ɫɟ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɰɟɥ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɩɴɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɩɪɟɞɢ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ. 

ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɏɆɆɅ 2 (10-29% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ) ɢ < 13 x 109/l 
ɥɟɜɤɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ  

 Azacytidine 
ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɏɆɆɅ 2 (10-29% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ) ɢ >13 x 109/l 
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ɥɟɜɤɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ 

 Azacytidine  

 Hydroxycarbamide 

 ɏɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɤɚɬɨ ɩɪɢ ɈɆɅ 
ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɏɆɆɅ 1 (5-9% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ) ɢ <13 x 109/l 
ɥɟɜɤɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ  

 ɇɚɛɥɸɞɟɧɢɟ 

 Erythropoetin ɫɩɨɪɟɞ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ ɆȾɋ.   
ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɏɆɆɅ 1 (5-9% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ) ɢ >13 x 109/l 
ɥɟɜɤɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ  

 Hydroxycarbamide ɩɪɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ ɏɆɆɅ  
 Erythropoetin ɩɪɢ ɚɧɟɦɢɹ 

 

5.2.2.  Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɸɜɟɧɢɥɧɚ ɦɢɟɥɨɦɨɧɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ (ɘɆɆɅ) 
 Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ. ɉɪɢ ɪɟɥɚɩɫ-ɜɬɨɪɚ 

ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɢɥɢ ɞɨɧɨɪɫɤɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ(ȾɅɂ) 
 ȿɤɫɩɟɪɢɦɟɧɬɚɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɧɨɜɢ ɬɚɪɝɟɬɧɢ ɬɟɪɚɩɢɢ 

 

5.2.3.  Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɚɬɢɩɢɱɧɚ ɏɆɅ 

 Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ  
 Azacitidine  

 Hydroxycarbamide 

 Interferon  
 

5.2.4.  Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɆȾɋ/ Ɇɉɇ ɫ ɪɢɧɝ ɫɢɞɟɪɨɛɥɚɫɬɢ 

ɋɬɪɚɬɟɝɢɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ RARS ɢ ɰɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ Ɇɉɇ  
 

5.2.5.  Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɆȾɋ/Ɇɉɇ ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɭɟɦ 
Ʌɢɩɫɜɚ ɤɨɧɫɟɧɫɭɫ ɡɚ ɨɩɬɢɦɚɥɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɟɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ 
ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ.  

 Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ  
 Azacitidine 

 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
ɉɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɆȾɋ 
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ˁ̛̭те̥̦̌ ̥̭̌то̶̛то̌̚ 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
ɋɢɫɬɟɦɧɚɬɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ (ɋɆ) ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚ ɤɥɨɧɚɥɧɚ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ, 
ɯɢɩɟɪɩɥɚɡɢɹ ɢ ɟɤɫɰɟɫɢɜɧɚ ɚɤɭɦɭɥɚɰɢɹ ɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɢ ɜ ɬɴɤɚɧɢɬɟ. 
ɇɟɨɩɥɚɫɬɢɱɧɢɬɟ ɦɚɫɬɨɰɢɬɢ ɮɨɪɦɢɪɚɬ ɮɨɤɚɥɧɢ ɢ/ɢɥɢ ɞɢɮɭɡɧɢ ɢɧɮɢɥɬɪɚɬɢ ɜ 
ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɜɴɬɪɟɲɧɢ ɨɪɝɚɧɢ, ɜɤɥɸɱɢɬɟɥɧɨ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ, ɫɥɟɡɤɚ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ, 
ɫɬɨɦɚɲɧɨ-ɱɪɟɜɟɧ ɬɪɚɤɬ ɢ ɞɪ.. ɇɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ ɮɨɪɦɚɬɚ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚɬɚ 
ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ, ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ ɩɪɚɤɬɢɱɟɫɤɢ ɩɪɢ ɜɫɢɱɤɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ. ȿɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɡɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚɬɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ (ɩɨ ɞɚɧɧɢ ɧɚ 
Orphanet): 

 Ȼɨɥɟɫɬɧɨɫɬ: 3.75 ɧɚ 100 000 ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ. 
 Ƚɨɞɢɲɧɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ: 0.9 ɧɚ 100 000 ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ. 

 
ɋɆ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɫɟ ɫɜɴɪɡɚ ɫɴɫ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɫɬɢɱɧɢ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ: 

 ɏɢɩɟɪɟɨɡɢɧɨɮɢɥɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ 

 Ȼɨɥɟɫɬ ɧɚ Castleman  
 Ɇɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ɝɚɦɚɩɚɬɢɹ 

 Hairy cell ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

 ɇɟɯɨɱɤɢɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ 

 ɉɨɥɢɰɢɬɟɦɢɹ ɜɟɪɚ 

 ȿɫɟɧɰɢɚɥɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɦɢɹ 
 

2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 

Ʉɨɠɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ 

ɋɢɫɬɟɦɧɚ 
ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ  

ɂɧɞɨɥɟɧɬɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ 

Ɍɥɟɟɳɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ 

ɋɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ ɫɴɫ ɫɜɴɪɡɚɧɚ 
ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ 

Ⱥɝɪɟɫɢɜɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ 

Ɇɚɫɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

Ɇɚɫɬɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɫɚɪɤɨɦ 
 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ  

 Kɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 

 Ⱦɚɧɧɢ ɡɚ ɚɧɟɦɢɹ (ɛɥɟɞɨɫɬ) 
 ɏɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ  
 ɋɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ  
 Ʌɢɦɮɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ  
 ɍɪɬɢɤɚɪɢɹ  
 Ɉɫɬɟɨɥɢɡɚ ɢ ɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɮɪɚɤɬɭɪɢ (ɪɹɞɤɨ) 

Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ 
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 ȾɄɄ 

 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɜɚɧɢɹ 

 ɇɢɜɨ ɧɚ ɫɟɪɭɦɧɚ ɬɪɢɩɬɚɡɚ: ɧɚɞ 20 ng/ml 
ɏɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɏɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ - ɛɚɡɢɪɚ ɫɟ ɧɚ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ, ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ 
ɡɚɫɟɝɧɚɬ ɨɪɝɚɧ, ɫ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɂɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚ ɫ ɞɟɬɟɤɰɢɹ ɧɚ: ɬɪɢɩɬɚɡɚ ɢ/ɢɥɢ KIT 
(CD117) ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ ɦɚɫɬɨɰɢɬɢ; ɦɚɫɬɨɰɢɬɧɚ ɩɨɩɭɥɚɰɢɹ ɟɤɫɩɪɟɫɢɪɚɳɚ 
CD25+ ɢ/ɢɥɢ CD2+ 

Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɡɚ ɦɭɬɚɰɢɹ KIT D816V (ɜ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ ɢ/ɢɥɢ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ɢ/ɢɥɢ 
ɬɴɤɚɧ) 

 ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɧɨ ɢɡɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ FIP1L1-PDGFRA ɜ ɫɥɭɱɚɢ ɫ 
ɟɨɡɢɧɨɮɢɥɢɹ 

Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ: 
 ɚɛɞɨɦɢɧɚɥɧɚ ɟɯɨɝɪɚɮɢɹ ɫ ɩɪɢɰɟɥ ɜɴɪɯɭ ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɢ ɱɟɪɧɢɹ ɞɪɨɛ 

 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ: 

 ɄɌ 

 əɆɊ 

 ȿɧɞɨɫɤɨɩɢɹ ɫ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ȽɂɌ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɝɚɫɬɪɨɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɧɚ 
ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɤɚ 

Ɏɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 
 ɉɪɢ ɦɚɫɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɋɁɈ 2016 
Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɪɚɡɥɢɱɧɢɬɟ ɜɚɪɢɚɧɬɢ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ 
ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ 
 

1. Иɧɞɨɥɟɧɬɧɚ  ɫɢɫɬɟɦɧɚ  ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ (ИɋɆ) 
 ɉɨɤɪɢɜɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɋɆ 
 Ȼɟɡ ɋ-ɫɢɦɩɬɨɦɢ* ɢ ɛɟɡ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɋɢɫɬɟɦɧɚɬɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ 

ɫɴɫ ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ 
 Ɇɚɫɬɨɰɢɬɧɨɬɨ ɧɚɬɨɜɚɪɜɚɧɟ ɟ ɫɥɚɛɨ ɢ ɱɟɫɬɨ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɧɨ ɫ 

ɤɨɠɧɢ ɥɟɡɢɢ 

2. Ɍɥɟɟɳɚ  ɫɢɫɬɟɦɧɚ  ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ (ɌɋɆ) 
 ɂɋɆ, ɧɨ ɫ 2 ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ȼ-ɫɢɦɩɬɨɦɚ**, ɛɟɡ ɋ-ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
 ɑɟɫɬɨ ɤɨɠɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ 

3. ɋɢɫɬɟɦɧɚ  ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ ɫɴɫ ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ 
ɧɟɨɩɥɚɡɢя (ɋɆ-ɋɏɇ) 
 ɉɨɤɪɢɜɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɋɆ 
 ɉɨɤɪɢɜɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɞɪɭɝɚ ɋɁɈ-ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ 

(ɧɚɩɪ. ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ (Ɇɉɇ), 
ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ (ɆȾɋ),ɆȾɋ/Ɇɇɉ, ɨɫɬɪɚ 
ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ (ɈɆɅ), ɫɴɫ ɢɥɢ ɛɟɡ ɤɨɠɧɨ      
ɡɚɫɹɝɚɧɟ  
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4. Ⱥɝɪɟɫɢɜɧɚ  ɫɢɫɬɟɦɧɚ  ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ (ȺɋɆ) 
 ɉɨɤɪɢɜɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɋɆ 
 1 ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɋ-ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
 Ȼɟɡ ɞɚɧɧɢ ɡɚ Ɇɚɫɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
 Ɋɚɡɥɢɱɧɢ ɜɚɪɢɚɧɬɢ ɧɚ ɤɨɠɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ 

5. Ɇɚɫɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚ  ɥɟɜɤɟɦɢя (ɆɅɄ) 
 ɉɨɤɪɢɜɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɋɆ 
 Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚɬɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɩɨɤɚɡɜɚ ɞɢɮɭɡɧɚ ɢɧɮɢɬɪɚɰɢɹ, 

ɱɟɫɬɨ ɤɨɦɩɚɤɬɧɚ, ɨɬ ɚɬɢɩɢɱɧɢ, ɧɟɡɪɟɥɢ ɦɚɫɬɨɰɢɬɢ 
 ɇɚɞ 20% ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɧɚ ɢɧɮɢɬɪɚɰɢɹ 
 Ɍɢɩɢɱɧɚ ɆɅ: ɦɚɫɬɨɰɢɬɢɬɟ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚɬ 10% ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ 

ɨɬ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɛɟɥɢ ɤɪɴɜɧɢ ɤɥɟɬɤɢ 
 Ⱥɥɟɜɤɟɦɢɱɧɚ ɆɅ: ɦɚɫɬɨɰɢɬɢɬɟ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚɬ ɩɨɞ 10% ɨɬ 

ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɛɟɥɢ ɤɪɴɜɧɢ ɤɥɟɬɤɢ. ɑɟɫɬɨ ɛɟɡ ɤɨɠɧɨ 
ɡɚɫɹɝɚɧɟ 

*C-ɫɢɦɩɬɨɦɢ (ɢɡɛɪɨɟɧɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɚ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫɴɫ ɦɚɫɬɨɰɢɬɧɢɹ ɤɥɟɬɴɱɟɧ 
ɢɧɮɢɥɬɪɚɬ): 
- Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹ, ɤɨɹɬɨ ɫɟ ɢɡɹɜɹɜɚ ɨɬ ɟɞɧɚ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ 
(Ⱥɛɫɨɥɸɬɟɧ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɟɧ ɛɪɨɣ < 1 ɯ 109/L, Hb  < 10 g/dL ɢɥɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ < 100 ɯ 
109/L); 
- ɉɚɥɩɢɪɭɟɦɚ ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ ɫ ɧɚɪɭɲɟɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ, ɚɫɰɢɬ  ɢ/ɢɥɢ 
ɩɨɪɬɚɥɧɚ ɯɢɩɟɪɬɟɧɡɢɹ; 
- ɋɤɟɥɟɬɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɫ ɨɛɲɢɪɧɢ ɨɫɬɟɨɥɢɬɢɢɱɧɢ ɥɟɡɢɢ ɢ/ɢɥɢ ɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ 
ɮɪɚɤɬɭɪɢ; 
- ɉɚɥɩɢɪɭɟɦɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɫ ɯɢɩɟɪɫɩɥɟɧɢɡɴɦ; 
- Ɇɚɥɚɛɫɨɪɛɰɢɹ ɫɴɫ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɬɟɝɥɨ, ɞɴɥɠɚɳɢ ɫɟ ɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɧɢ ɢɧɮɢɥɬɪɚɬɢ ɜ 
ɝɚɫɬɪɨɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɧɢɹ ɬɪɚɤɬ. 
 
**B-ɫɢɦɩɬɨɦɢ: 
- Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚɬɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɩɨɤɚɡɜɚ >30% ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ ɫ ɦɚɫɬɨɰɢɬɢ ɢ/ɢɥɢ 
ɫɟɪɭɦɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɬɪɢɩɬɚɡɚ > 200 ng/ml ;   
-  Ȼɟɥɟɡɢ ɧɚ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ ɢɥɢ ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɜ ɧɟ-ɦɚɫɬɨɰɢɬɧɢɬɟ ɥɢɧɢɢ, ɧɨ 
ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɞɟɮɢɧɢɬɢɜɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɩɨɟɬɢɱɧɚ 
ɧɟɨɩɥɚɡɦɚ ɫ ɧɨɪɦɚɥɧɢ ɢɥɢ ɫɚɦɨ ɥɟɤɨ ɚɛɧɨɪɦɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɤɪɴɜɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ; 
- ɏɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ ɛɟɡ ɧɚɪɭɲɟɧɢɟ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɮɭɧɤɰɢɹ ɢ/ɢɥɢ ɩɚɥɩɢɪɭɟɦɚ 
ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɛɟɡ ɯɢɩɟɪɫɩɥɟɧɢɡɴɦ ɢ/ɢɥɢ ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɩɚɬɢɹ ɩɪɢ ɨɛɪɚɡɧɨ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɢɥɢ ɩɚɥɩɚɰɢɹ (>2 cm). 
 

Ƚɥɚɜɟɧ (ɝɨɥɹɦ) ɤɪɢɬɟɪɢɣ: 
Ɇɭɥɬɢɮɨɤɚɥɧɢ ɢɧɮɢɥɬɪɚɬɢ ɨɬ ɦɚɫɬɨɰɢɬɢ (ɧɚɞ 15 ɦɚɫɬɨɰɢɬɢ ɧɚ ɚɝɪɟɝɚɬ) ɜ 
ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚɬɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɢ/ɢɥɢ ɜ ɭɱɚɫɬɴɰɢ ɨɬ ɜɢɫɰɟɪɚɥɧɢɬɟ ɨɪɝɚɧɢ 
Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ (ɦɚɥɤɢ) ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 

1. ȼ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɢ/ɢɥɢ ɜ ɭɱɚɫɬɴɰɢ ɨɬ ɜɢɫɰɟɪɚɥɧɢɬɟ ɨɪɝɚɧɢ 
ɧɚɞ 25% ɨɬ ɦɚɫɬɨɰɢɬɢɬɟ ɜ ɢɧɮɢɥɬɪɚɬɚ ɫɚ ɚɬɢɩɢɱɧɢ ɢ ɫ ɜɪɟɬɟɧɨɜɢɞɧɚ 
ɮɨɪɦɚ; ɢɥɢ ɧɚɞ 25% ɨɬ ɦɚɫɬɨɰɢɬɢɬɟ ɜ ɢɧɮɢɥɬɪɚɬɚ ɨɬ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ 
ɛɢɨɩɫɢɹ ɫɚ ɧɟɡɪɟɥɢ ɢ ɚɬɢɩɢɱɧɢ 

2. ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ KIɌ ɬɨɱɤɨɜɚ ɦɭɬɚɰɢɹ ɜ ɤɨɞɨɧ 816 ɜ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚɬɚ 
ɛɢɨɩɫɢɹ, ɤɪɴɜ ɢɥɢ ɜ ɭɱɚɫɬɴɰɢ ɨɬ ɜɢɫɰɟɪɚɥɧɢɬɟ ɨɪɝɚɧɢ 

3. Ɇɚɫɬɨɰɢɬɢɬɟ ɜ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚɬɚ ɛɢɨɩɫɢɹ, ɤɪɴɜ ɢɥɢ ɜ ɭɱɚɫɬɴɰɢ ɨɬ 
ɜɢɫɰɟɪɚɥɧɢɬɟ ɨɪɝɚɧɢ ɟɤɫɩɪɟɫɢɪɚɬ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ CD2 ɢ / ɢɥɢ CD25 
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4. ɇɢɜɨɬɨ ɧɚ ɫɟɪɭɦɧɚɬɚ ɬɪɢɩɬɚɡɚ ɫɟ ɡɚɞɴɪɠɚ ɧɚɞ 20 ng/mL (ɜ ɫɥɭɱɚɣ ɧɚ 
ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ, ɬɨɜɚ ɧɟ ɟ ɜɚɥɢɞɟɧ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɟɧ 
ɤɪɢɬɟɪɢɣ ɡɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ) 

Ⱦɢɚɝɧɨɡɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ: ɩɪɢ ɢɡɩɴɥɧɟɧɢɟ ɧɚ ɝɥɚɜɧɢɹ ɢ ɩɨɧɟ 
ɟɞɢɧ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɟɧ ɤɪɢɬɟɪɢɣ ɂɅɂ ɩɪɢ ɢɡɩɴɥɧɟɧɢɟ ɧɚ 3 ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ 
ɤɪɢɬɟɪɢɢ. 
 

3.3. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ 

ɉɪɨɝɧɨɡɚɬɚ ɡɚɜɢɫɢ ɨɬ ɩɨɞɜɚɪɢɚɧɬɚ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ 

 ɂɧɞɨɥɟɧɬɧɚɬɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ (ɂɋɆ) ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚ ɧɚɣ-ɝɨɥɹɦ 
ɛɪɨɣ ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ. ȿɜɨɥɸɰɢɹɬɚ ɟ ɛɚɜɧɚ ɢ 
ɞɨɛɪɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɚ. ɉɪɨɝɧɨɡɚɬɚ ɟ ɤɚɬɨ ɰɹɥɨ ɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɚ ɢ ɨɱɚɤɜɚɧɚɬɚ 
ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ ɧɚ ɠɢɜɨɬɚ ɟ ɛɥɢɡɤɚ ɞɨ ɬɚɡɢ ɧɚ ɨɛɳɚɬɚ ɩɨɩɭɥɚɰɢɹ. 

 Ɍɥɟɟɳɚɬɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ (ɌɋɆ) ɮɢɝɭɪɢɪɚ ɤɚɬɨ 
ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɟɧ ɩɨɞɜɚɪɢɚɧɬ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚɬɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ ɨɬ 2016 ɝ. 
ɉɪɨɝɧɨɡɚɬɚ ɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɚ ɜ ɫɪɚɜɧɟɧɢɟ ɫ ɢɧɞɨɥɟɬɧɚɬɚ, ɧɨ ɟ 
ɩɨ-ɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɚ ɜ ɫɪɚɜɧɟɧɢɟ ɫ ɚɝɪɟɫɢɜɧɚɬɚ ɢɥɢ ɦɚɫɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚɬɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ. 

 ɋɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɦɚ (ɋɆ-
Ⱥɏɇ) ɟ ɧɚ ɜɬɨɪɨ ɦɹɫɬɨ ɩɨ ɱɟɫɬɨɬɚ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚɬɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ. Ɉɤɨɥɨ 
89% ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɫɚ ɚɫɨɰɢɢɪɚɬ ɫ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ, ɦɧɨɝɨ ɦɚɥɤɚ 
ɱɚɫɬ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɚ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɢ ɫ ɥɢɦɮɨɦ, ɦɢɟɥɨɦ ɢ ɞɪ. ɋɪɟɞɧɚɬɚ ɨɛɳɚ 
ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ ɟ 24 ɦɟɫɟɰɚ, ɤɚɬɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɜɚɪɢɪɚ, ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ 
ɪɚɡɥɢɱɧɢɬɟ ɮɨɪɦɢ. Ɍɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɤɴɦ ɨɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ 
ɜ ɨɤɨɥɨ 13% ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ. 

 Ⱥɝɪɟɫɢɜɧɚɬɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ (ȺɋɆ) ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ 
10% ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ. ɉɪɨɝɧɨɡɚɬɚ ɟ 
ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɚ, ɫɪɟɞɧɚɬɚ ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ ɟ 2 - 4 ɝɨɞɢɧɢ. 

 Ɇɚɫɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚɬɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ (ɆɄɅ) ɟ ɢɡɤɥɸɱɢɬɟɥɧɨ ɪɹɞɤɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, 
ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ 1% ɨɬ ɜɫɢɱɤɢ ɫɥɭɱɚɢ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ. ɉɪɨɝɧɨɡɚɬɚ 
ɟ ɢɡɤɥɸɱɢɬɟɥɧɨ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɚ, ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬɬɚ ɟ ɧɹɤɨɥɤɨ ɦɟɫɟɰɚ. 
 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

 Ɇɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ ɢɥɢ ɨɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ  
(ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ, ɭɜɟɥɢɱɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɬɪɢɩɬɚɡɚ ɜ ɤɪɴɜɬɚ*); 

 ɉɴɪɜɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ ɢɥɢ ɟɫɟɧɰɢɚɥɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɦɢɹ (ɭɜɟɥɟɱɟɧ 
ɛɪɨɣ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ɢ/ɢɥɢ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ, ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɬɪɢɩɬɚɡɚ ɜ ɤɪɴɜɬɚ*);  

 ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɟɨɡɢɧɨɮɢɥɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, 
ɨɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, AML (M4 eos ɩɨɞɬɢɩ) ɢɥɢ ɧɟɨɩɥɚɡɦɢ, 
ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ PDGFR-ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ (ɭɜɟɥɢɱɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ, 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɟɨɡɢɧɨɮɢɥɢ, ɭɜɟɥɢɱɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɬɪɢɩɬɚɡɚ ɜ 
ɤɪɴɜɬɚ*); 

 Ɇɚɥɢɝɧɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɢɥɢ ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ (ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɩɚɬɢɹ, 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɚ ɫɥɟɡɤɚ ɢɥɢ ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ, ɩɨɡɢɬɢɜɧɨɫɬ ɡɚ CD30 **); 

 Ɇɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ (ɤɨɫɬɧɢ ɮɪɚɤɬɭɪɢ ɢɥɢ ɭɜɪɟɠɞɚɧɟ, ɨɫɬɟɨɩɨɪɨɡɚ, 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɬɪɢɩɬɚɡɚ ɜ ɤɪɴɜɬɚ*). 
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5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. Ɍɚɪɝɟɬɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
 

5.2. ɐɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ  
Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɜɤɥɸɱɜɚɧɟ:  
ɢɡɹɜɚɬɚ ɧɚ ɋ-ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɚɜɚɧɫɢɪɚɥɚ ɋɆ 

 ɩɪɢ ɚɜɚɧɫɢɪɚɥɚ ɋɆ. Ɂɚ ɞɨɡɢɪɨɜɤɚɬɚ ɢ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬɬɚ ɧɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ Interferon-alpha ɜɫɟ ɨɳɟ ɧɹɦɚ ɭɧɢɮɢɰɢɪɚɧ ɤɨɧɫɟɧɫɭɫ. 
ɉɪɢɥɚɝɚ ɫɟ ɜ ɞɨɡɚ 1-3 ɆU ɩɨɞɤɨɠɧɨ 3 ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ, ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɨ ɨɬ 
ɩɨɫɬɟɩɟɧɧɨ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɞɨ 3-5 MU ɩɨɞɤɨɠɧɨ 3-5 ɩɴɬɢ 
ɫɟɞɦɢɱɧɨ, ɚɤɨ ɫɟ ɬɨɥɟɪɢɪɚ.  
Ʉɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ (Prednisone):  

 ɢɦɚ ɞɚɧɧɢ, ɱɟ ɞɨɛɚɜɹɧɟɬɨ ɧɚ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞ ɦɨɠɟ ɞɚ ɭɜɟɥɢɱɢ 
ɟɮɟɤɬɢɜɧɨɫɬɬɚ ɢ ɬɨɥɟɪɚɧɬɧɨɫɬɬɚ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ Interferon-alpha. 
Ɂɚɩɨɱɜɚ ɫɟ ɭɫɩɨɪɟɞɧɨ ɫ Interferon-alpha ɜ ɞɨɡɚ 30-60 ɦɝ/ɞɧ. ɢ 
ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɨ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ  ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 2-3 ɦɟɫɟɰɚ. ȼɪɟɦɟɬɨ 
ɞɨ ɧɚɣ-ɞɨɛɴɪ ɨɬɝɨɜɨɪ ɜ ɧɹɤɨɢ ɫɥɭɱɚɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɨɬɧɟɦɟ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 
ɝɨɞɢɧɚ. 
 

5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɩɪɢ ɧɭɠɞɚ ɨɬ ɛɴɪɡɨ ɨɬɫɬɪɚɧɹɜɚɧɟ ɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɧɢ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɢɹ ɢɥɢ ɩɪɢ 
ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɢ ɢɥɢ ɧɟɬɨɥɟɪɚɧɬɧɢ ɤɴɦ 
Interferon-alpha. Ɉɛɢɱɚɣɧɨ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɜ ɞɨɡɢ 0,13-0,17 ɦɝ/ɤɝ 
ɜɟɧɨɡɧɨ(ɢɥɢ ɩɨɞɤɨɠɧɨ) ɡɚ 5 ɞɧɢ – ɫɪɟɞɧɨ ɡɚ  3-4 ɤɭɪɫɚ. 

 

5.2.3. Ɍɪɟɬɚ  ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ - ɢɦɚ ɫɟ ɩɪɟɞɜɢɞ ɩɪɢ 
ɧɹɤɨɢ ɡɚɫɬɪɚɲɚɜɚɳɢ ɠɢɜɨɬɚ ɜɚɪɢɚɧɬɢ ɧɚ ɋɆ ɤɚɬɨ Ɇɚɫɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚɬɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɢ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ 
ɧɟɨɩɥɚɡɦɚ. 
 

5.3. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ – ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɨ ɢ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨ  
Kɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɧɚɡɧɚɱɚɜɚɧɟ:  
ȼɫɢɱɤɢ ɫɥɭɱɚɢ ɧɚ ɢɡɹɜɚɬɚ ɧɚ ɦɟɞɢɚɬɨɪ-ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɢ/ɢɥɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, 
ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹɬɚ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ. 

 Ⱥɧɬɢɯɢɫɬɚɦɢɧɢ (ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɧɚ H1- ɢ H2-ɛɥɨɤɟɪɢ) 
 ɇ1-ɛɥɨɤɟɪɢ (cetirizine, levocetirizine,loratadine, desloratadine ɢ ɞɪɭɝɢ)  
 ɇ2-ɛɥɨɤɟɪɢ (ranitidinɟ, famotidine) 

 ɂɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɧɚ ɩɪɨɬɨɧɧɚɬɚ ɩɨɦɩɚ 

 Ⱥɧɬɢɥɟɜɤɨɬɪɢɟɧɢ 

 Ʉɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ (ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɢ ɧɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɚɧɬɢɯɢɫɬɚɦɢɧɢ) 

 ɋɬɚɛɢɥɢɡɢɪɚɳɢ ɦɚɫɬɨɰɢɬɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ ɚɝɟɧɬɢ – sodium cromolyn (ɩɪɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɚɧɬɢɯɢɫɬɚɦɢɧɢ)  

 Ʉɪɴɜɨɩɪɟɥɢɜɚɧɟ (ɩɪɢ ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ) 
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 Ȼɢɮɨɫɮɨɧɚɬɢ (ɩɪɢ ɨɫɬɟɨɩɨɪɨɡɚ, ɤɨɫɬɧɢ ɥɟɡɢɢ, ɤɨɫɬɧɚ ɛɨɥɤɚ) 
Ⱦɨɤɨɥɤɨɬɨ ɟ ɜɴɡɦɨɠɧɨ, ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫɴɫ ɋɆ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɢɡɛɹɝɜɚɬ ɜɫɢɱɤɢ 
ɥɟɤɚɪɫɬɜɚ ɢɥɢ ɫɢɬɭɚɰɢɢ, ɤɨɢɬɨ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɩɪɢɱɢɧɹɬ ɞɟɝɪɚɧɭɥɚɰɢɹ ɧɚ 
ɦɚɫɬɨɰɢɬɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ ɤɚɬɨ ɧɟɫɬɟɪɨɢɞɧɢ ɩɪɨɬɢɜɨɜɴɡɩɚɥɢɬɟɥɧɢ 
ɫɪɟɞɫɬɜɚ, ɨɩɢɨɢɞɢ, ɦɭɫɤɭɥɧɢ ɪɟɥɚɤɫɚɧɬɢ, ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ ɣɨɞ ɤɨɧɬɪɚɫɬɧɢ 
ɚɝɟɧɬɢ, ɫɬɪɟɫ, ɩɪɟɤɨɦɟɪɟɧ ɫɬɭɞ ɢɥɢ ɬɨɩɥɢɧɚ 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6. 1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

Ɍɟɪɚɩɢɹɬɚ ɧɚ ɚɝɪɟɫɢɜɧɚɬɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ ɫɟ ɨɰɟɧɹɜɚ ɩɨ 
ɦɨɞɢɮɢɰɢɪɚɧɢ Valent  ɤɪɢɬɟɪɢɢ, ɟɞɢɧɫɬɜɟɧɢ ɡɚ ɭɩɨɬɪɟɛɚ ɜ ɪɟɚɥɧɚɬɚ 
ɤɥɢɧɢɱɧɚ ɩɪɚɤɬɢɤɚ (Mayo Clinic 2010) - Ɉɰɟɧɤɚɬɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɩɪɢ ɋɢɫɬɟɦɧɚ 
ɦɚɫɬɨɰɢɬɨɡɚ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɦɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ 
ɫɴɨɛɪɚɡɟɧ ɫ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɧɚ ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚɬɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɦɚ. 
Ʉɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɩɪɢ ɦɚɫɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ 
ɫɴɨɛɪɚɡɢ ɫ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɢ ɩɪɢ ɨɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ. 

Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɟɡɭɥɬɚɬɢɬɟ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɩɪɢ ȺɋɆ: 
ɦɨɞɢɮɢɰɢɪɚɧɢ Valent  ɤɪɢɬɟɪɢɢ (Mayo Clinic 2010) 

 

 

 

К˃˕ˈˆˑ˓ˋя ː˃ 
ˑ˕ˆˑ˅ˑ˓ 

Сˋˏ˒˕ˑˏˋ, 
˔˅ъ˓ˊ˃ːˋ ˔ 
˄ˑˎˈ˔˕˕˃1 

ʝ˓ˆ˃ːˑˏˈˆ˃ˎ
ˋя/ 

ʚˋˏ˗˃ˇˈːˑ˒˃
˕ˋя2 

ʝ˓ˆ˃ːˑ˒˃˕ˋя, 
˔˅ъ˓ˊ˃ː˃ ˔ 
˄ˑˎˈ˔˕˕˃3 

ʙˑ˔˕ːˑˏˑˊъ˚ː˃ 
ː˃˘ˑˇˍ˃4 

А ʑ С D 

A+B+C+D= 

ʞ˝ˎˈː 
ˑ˕ˆˑ˅ˑ˓ ȋʞʝȌ 

ʞ˝ˎːˑ ˑ˄˓˃˕ːˑ ˓˃ˊ˅ˋ˕ˋˈ ˊ˃ ͵ ˏˈ˔ˈ˙˃ 

ʞ˝ˎːˑ ˑ˄˓˃˕ːˑ ˓˃ˊ˅ˋ˕ˋˈ2 

ʞ˝ˎːˑ ˑ˄˓˃˕ːˑ ˓˃ˊ˅ˋ˕ˋˈ5 

ʚˋ˒˔˃ ː˃ ˃˕ˋ˒ˋ˚ːˋ ˏ˃˔˕ˑ˙ˋ˕ːˋ ˋː˗ˋˎ˕˓˃˕ˋ7 

A+B+C+D= 

ʒˑˎяˏ 
ˑ˕ˆˑ˅ˑ˓ ȋʒʝȌ 

ʐˈˊ ˒˓ˑˆ˓ˈ˔ˋˢ ȋˏˋːˋˏ˃ˎːˑ ˋˊˋ˔ˍ˅˃ːˈȌ 

ʐˈˊ ˒˓ˑˆ˓ˈ˔ˋˢ ȋˏˋːˋˏ˃ˎːˑ ˋˊˋ˔ˍ˅˃ːˈȌ 

ʞ˝ˎːˑ ˑ˄˓˃˕ːˑ ˓˃ˊ˅ˋ˕ˋˈ ː˃ ˒ˑːˈ ͳ ˑ˓ˆ˃ːˑ˒˃˕ˋˢ3,6 

>ͷͲ% ː˃ˏ˃ˎˈːˋˈ ː˃ ˏ˃˔˕ˑ˙ˋ˕ˋ˕ˈ ˅ ˍˑ˔˕ːˋˢ ˏˑˊ˝ˍ ȋ%Ȍ 

A ˋˎˋ B ˋˎˋ C 
ȋ˄ˈˊ 
˒˓ˑˆ˓ˈ˔ˋя ˅ 
ˇ˓˖ˆˋ˕ˈȌ= 
Ч˃˔˕ˋчˈː 
ˑ˕ˆˑ˅ˑ˓ ȋЧʝȌ 

ʞ˝ˎːˑ ˑ˄˓˃˕ːˑ ˓˃ˊ˅ˋ˕ˋˈ ˊ˃ ͵ ˏˈ˔ˈ˙˃ 

ʞ˝ˎːˑ ˑ˄˓˃˕ːˑ ˓˃ˊ˅ˋ˕ˋˈ2 

ηʹ ʠ˕ˈ˒ˈː ˒ˑˇˑ˄˓ˈːˋˈ  ː˃ ˒ˑːˈ ͳ ˑ˓ˆ˃ːˑ˒˃˕ˋˢ6,8 

ʐˈˊ ˒˓ˑˆ˓ˈ˔ˋˢ ȋˏˋːˋˏ˃ˎːˑ ˋˊˋ˔ˍ˅˃ːˈȌ 

С˕˃˄ˋˎːˑ ˊ˃˄ˑˎя˅˃ːˈ ȋСʖȌ ʜˋ˕ˑ ˈˇˋː ˑ˕ ˆˑ˓ˈ˒ˑ˔ˑ˚ˈːˋ˕ˈ ˑ˕ˆˑ˅ˑ˓ˋ 

ʑ ˋˎˋ С= 
ʞ˓ˑˆ˓ˈ˔ˋ˓˃˜ˑ 
ˊ˃˄ˑˎя˅˃ːˈ 
ȋʞʖȌ 

ʜˈ˒˓ˋˎˑˉˋˏˑ9 >50% ˖˅ˈˎˋ˚ˈːˋˈ ˔˒˓ˢˏˑ ˄˃ˊˑ˅ˑ˕ˑ ːˋ˅ˑ2 

ηʹ ʠ˕ˈ˒ˈː ˅ˎˑ˛˃˅˃ːˈ ˔˒˓ˢˏˑ ˄˃ˊˑ˅ˑ ːˋ˅ˑ 

ʜˈ˒˓ˋˎˑˉˋˏˑ 
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Ɉɬɝɨɜɨɪɢɬɟ ɫɚ ɜɚɥɢɞɧɢ ɫɚɦɨ ɜ ɫɥɭɱɚɢɬɟ, ɤɨɝɚɬɨ ɫɟ ɡɚɞɴɪɠɚɬ ɩɨɧɟ 4 ɫɟɞɦɢɰɢ. 
Ʉɨɪɟɥɚɰɢɢɬɟ ɦɟɠɞɭ ɤɥɢɧɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ ɢ ɪɚɡɥɢɤɚɬɚ ɜ ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ ɦɚɫɬɨɰɢɬɧɢɬɟ 
ɦɟɞɢɚɬɨɪɢ** ɢ ɚɥɟɥɧɨɬɨ ɧɚɬɨɜɚɪɜɚɧɟ ɫ KITD816V ɢɦɚɬ ɧɭɠɞɚ ɨɬ 
ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ; ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨ ɟ ɩɪɨɫɩɟɤɬɢɜɧɨ ɫɴɛɢɪɚɧɟ ɧɚ ɧɚ 
ɩɪɨɛɢɬɟ ɜ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ  ɢ ɩɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɧɚɣ-ɞɨɛɪɢɹ ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
ɡɚ ɫɪɚɜɧɟɧɢɟ. 
1 Ɂɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɨɬɱɟɬɟɧɢ ɤɚɬɨ ɱɚɫɬ ɨɬ ɩɚɪɚɦɟɬɪɢɬɟ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ, 
ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɫ ɱɟɫɬɚ ɢɡɹɜɚ (ɢɡɹɜɚ ɩɨɧɟ ɜɟɞɧɴɠ ɦɟɫɟɱɧɨ), 
ɬɟɠɤɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɞɚ ɫɟ ɧɚɥɚɝɚ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ ɜɤɥɸɱɟɧɚ 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ(H1 ɢ H2-ɪɟɰɟɩɬɨɪɧɢ ɚɧɬɚɝɨɧɢɫɬɢ, ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɧɚ ɩɪɨɬɨɧɧɚɬɚ 
ɩɨɦɩɚ ɢ/ɢɥɢ ɩɟɪɨɪɚɥɟɧ ɯɪɨɦɨɥɢɧ ɫɨɞɢɭɦ), ɤɚɤɬɨ ɢ ɞɚ ɫɚ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɧɢ ɨɬ 
ɨɪɝɚɧɨɦɟɝɚɥɢɹ/ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɩɚɬɢɹ ɢɥɢ ɨɪɝɚɧɨɩɚɬɢɹ. 
2 ɇɚ ɢɡɯɨɞɧɨ ɧɢɜɨ ɢ ɫɥɟɞ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɧɚɩɪɚɜɢ ɨɛɪɚɡɧɨ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ, ɤɨɟɬɨ ɞɚ ɩɨɬɜɴɪɞɢ ɨɬɝɨɜɨɪ ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ; ɩɚɥɩɢɪɭɟɦɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɢɥɢ ɬɚɤɨɜɚ, ɤɨɟɬɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɰɟɧɢ ɫ ɨɛɪɚɡɧɚ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚ ɟ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɜ ɧɚɱɚɥɨɬɚ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ. 
3 ≥ɋɬɟɩɟɧ 2 ɚɫɰɢɬ (ɧɟ ɨɩɬɢɦɚɥɧɨ ɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚɧ ɫ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɨɡɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ) 
ɂɅɂ ≥ ɋɬɟɩɟɧ2 ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɬɟɝɥɨ ɂɅɂ ≥ɋɬɟɩɟɧ2 ɨɫɬɟɨɩɨɪɨɡɚ (ɨɛɲɢɪɧɢ 
ɨɫɬɟɨɥɢɬɢɱɧɢ ɥɟɡɢɢ ɢɥɢɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɮɪɚɤɬɭɪɢ) ɂɅɂ ≥ɋɬɟɩɟɧ 2 ɚɧɟɦɢɹ 
(ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ<100 g/l) ɂɅɂ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ (ɛɪɨɣ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ <75 ɯ109/l) 
ɂɅɂ ≥ɋɬɟɩɟɧ 2 ɯɢɩɟɪɛɢɥɢɪɭɛɢɧɟɦɢɹ ɢɥɢ ɯɢɩɨɚɥɛɭɦɢɧɟɦɢɹ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ 
ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫɴɫ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɨɬ ɧɚɱɚɥɨɬɨ(ɋɬɟɩɟɧɢɬɟ ɫɚ ɫɩɪɹɦɨ NCI CTC v3.0♦). 
4 Ɉɩɢɫɚɧɢɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɢɬɟ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɫɬɢɤɢ: ɚ.ɦɚɫɬɨɰɢɬɧɨ ɧɚɬɨɜɚɪɜɚɧɟ 
(%)ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ ɬɪɢɩɬɚɡɚ/CD117(KIT) ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɨɰɜɟɬɹɜɚɧɟ, 
ɜ.ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ, ɫ. KITD816V ɫɬɚɬɭɫ. 
5 ɉɴɥɧɨ ɨɛɪɚɬɧɨ ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɧɚ ɜɫɢɱɤɢ ɨɪɝɚɧɨɩɚɬɢɢ, ɨɫɜɟɧ ɬɟɡɢ, ɡɚ ɤɨɢɬɨ ɫɟ 
ɫɦɹɬɚ ɱɟ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɚ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ. 
6 Ȼɟɡ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɜ ɞɪɭɝɢ ɨɪɝɚɧɨɩɚɬɢɢ, ɨɫɜɟɧ ɬɟɡɢ, ɡɚ ɤɨɢɬɨ ɫɟ ɫɦɹɬɚ ɱɟ ɦɨɠɟ ɞɚ 
ɫɚ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ. 
7 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ ɧɟ ɫɟ ɢɡɢɫɤɜɚ;ɟɜɟɧɬɭɚɥɧɨ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ, ɤɨɢɬɨ ɫɟ ɨɩɢɫɜɚ ɬɚɤɚ-ɉɴɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ (ɢɡɱɟɡɜɚɧɟ ɧɚ ɩɪɟɞɢɲɧɨ 
ɞɨɤɭɦɟɧɬɢɪɚɧɢ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɛɟɡ ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɧɨɜɢ ɬɚɤɢɜɚ) ɢɥɢ 
ɑɚɫɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ (ɩɨɧɟ 50% ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɜ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚɬɚ ɚɧɨɦɚɥɢɹ). 
8 ɋɩɪɹɦɨ NCI CTC v3.0. 
9 ɂɦɚɣɤɢ ɜɩɪɟɞɜɢɞ ɬɪɭɞɧɨɫɬɬɚ ɩɪɢ ɪɚɡɝɪɚɧɢɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ 
ɫɴɫ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨɨɬ ɬɟɡɢ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ.  
♦ National Cancer Institute’s Common Toxicity Criteria for reporting adverse events 
version 3.0 
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О̭т̬̌ ̛̥ело̛д̦̌ ле̏ке̛̥я 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ɉɫɬɪɢɬɟ ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ ɥɟɜɤɟɦɢɢ (ɈɆɅ) ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚɬ ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚ ɝɪɭɩɚ ɨɬ 
ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹɢ, ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚɳɚ ɫɟ ɫ ɤɥɨɧɚɥɧɚ ɟɤɫɩɚɧɡɢɹ ɨɬ 
ɦɢɟɥɨɢɞɧɢ ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ ɢ ɞɪɭɝɢ ɬɴɤɚɧɢ. Ɍɹ ɟ ɧɚɣ-
ɱɟɫɬɚɬɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ ɨɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ. 
ɈɆɅ ɟ ɨɬɧɨɫɢɬɟɥɧɨ ɪɹɞɤɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɫɴɫɬɚɜɥɹɜɚ 1,2% ɨɬ ɜɫɢɱɤɢ ɜɢɞɨɜɟ ɪɚɤ. 
Ȼɨɥɟɞɭɜɚɬ ɩɪɟɞɢɦɧɨ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ (ɦɟɠɞɭ 30 ɢ 65 ɝ.), ɫ ɥɟɤ ɩɪɟɜɟɫ ɧɚ ɦɴɠɤɢɹ ɩɨɥ. 
 

2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
ɋɩɨɪɟɞ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ  ɋɁɈ 2016 ɫɟ ɩɨɞɪɚɡɞɟɥɹ ɧɚ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɚɬɟɝɨɪɢɢ: 
Ɉɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ (ɈɆɅ) ɢ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ 
 
ɈɆɅ ɫ ɪɟɤɭɪɟɧɬɧɢ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ 
ɈɆɅ ɫ t (8; 21) (q22; q22.1); RUNX1-RUNX1T1  
ɈɆɅ ɫ inv (16) (p13.1q22) ɢɥɢ t(16; 16) (q22; Ɋ13.1); CBFB-MYH11 
Ɉɫɬɪɚ ɩɪɨɦɢɟɥɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɫ PML-RARA  

ɈɆɅ ɫ t (9;11) (p21.3; q23.3); KMT2A-MLLT3  
ɈɆɅ ɫ t (6; 9) (ɪ23; q34.1); DEK-NUP214  
ɈɆɅ ɫ inv (3) (q21.3q26.2) ɢɥɢ t(3, 3) (q21.3; q26.2); GATA2, MECOM  
OMɅ (ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɛɥɚɫɬɧɚ) ɫ t (1; 22) (ɪ13,3; q13.1); RBM15-MKL1  
ɈɆɅ ɫ BCR-ABL1 
ɈɆɅ ɫ ɦɭɬɢɪɚɥ NRM1 

ɈɆɅ ɫ ɛɢɚɥɟɥɧɚ ɦɭɬɚɰɢɹ ɧɚ CEBPA 
ɈɆɅ ɫ ɦɭɬɢɪɚɥ RUNX1 
 

ɈɆɅ ɫ ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɡɢɹ-ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ 
 
Ɇɢɟɥɨɢɞɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɩɪɟɞɯɨɞɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
 
Ɉɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɩɨ ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ 
OMɅ ɫ ɦɢɧɢɦɚɥɧɚ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɰɢɹ 
ɈɆɅ ɛɟɡ ɦɚɬɭɪɚɰɢɹ 
ɈɆɅ ɫ ɦɚɬɭɪɚɰɢɹ 
Ɉɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɦɨɧɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
Ɉɫɬɪɚ ɦɨɧɨɛɥɚɫɬɧɚ ɢ ɦɨɧɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

ɑɢɫɬɚ ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
Ɉɫɬɪɚ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
Ɉɫɬɪɚ ɛɚɡɨɮɢɥɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
Ɉɫɬɪɚ ɩɚɧɦɢɟɥɨɡɚ ɢ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡɚ 
 
Ɇɢɟɥɨɢɞɟɧ ɫɚɪɤɨɦ 
 

Ɇɢɟɥɨɢɞɧɢ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɢ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ ɫɴɫ ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ Down 
ɉɪɟɯɨɞɧɚ ɚɛɧɨɪɦɧɚ ɦɢɟɥɨɩɨɟɡɚ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫɴɫ ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ Down 
Ɇɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫɴɫ ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ Down 
 
Ȼɥɚɫɬɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɨɬ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɢɞɧɢ ɞɟɧɞɪɢɬɧɢ ɤɥɟɬɤɢ 
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Oɫɬɪɢ ɥɟɜɤɟɦɢɢ ɫ ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɥɢɧɟɣɧɚ ɩɪɢɧɚɞɥɟɠɧɨɫɬ 
Ɉɫɬɪɚ ɧɟɞɢɮɟɪɟɧɰɢɪɚɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

Ɉɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɫɴɫ ɫɦɟɫɟɧ ɮɟɧɨɬɢɩ ɢ t(9;22)(q34.1;q11.2); BCR-ABL1 
Ɉɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɫɴɫ ɫɦɟɫɟɧ ɮɟɧɨɬɢɩ ɢ t(v;11q23.3);KMT2A-ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ 
Ɉɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɫɴɫ ɫɦɟɫɟɧ ɮɟɧɨɬɢɩ, ȼ/ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ, ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɩɨ ɞɪɭɝ 
ɧɚɱɢɧ 
Ɉɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɫɴɫ ɫɦɟɫɟɧ ɮɟɧɨɬɢɩ, Ɍ/ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ, ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɩɨ ɞɪɭɝ 
ɧɚɱɢɧ 
Ɉɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɫɴɫ ɫɦɟɫɟɧ ɮɟɧɨɬɢɩ, ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɩɨ ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ, ɪɟɞɤɢ 
ɬɢɩɨɜɟ 
Ɉɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɫ ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɥɢɧɟɣɧɚ ɩɪɢɧɚɞɥɟɠɧɨɫɬ, ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɩɨ 
ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ 

 
*Ⱦɪɭɝɢ ɩɨɜɬɚɪɹɳɢ ɫɟ ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɢ, ɜɤɥɸɱɜɚɳɢ RARA ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɬ: ɧɚɩɪɢɦɟɪ AML ɫ t(11;17)(q23;q12); ZBTB16-RARA; AML ɫ 
t(11;17)(q13;q12); NUMA1-RARA; AML ɫ t(5;17)(q35;q12); NPM1-RARA; ɢɥɢ AML ɫ 
STAT5B-RARA (ɩɨɫɥɟɞɧɚɬɚ ɢɦɚ ɧɨɪɦɚɥɧɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɚ 17 ɩɪɢ ɫɬɚɧɞɚɪɬɟɧ 
ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ). 
†Ⱦɪɭɝɢ ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɢ, ɜɤɥɸɱɜɚɳɢ KMT2A (MLL) ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɫɥɟɞɜɚɬ: 
ɧɚɩɪɢɦɟɪ AML ɫ t(6;11)(q27;q23.3); MLLT4-KMT2A; AML ɫ t(11;19)(q23.3;p13.3); 
KMT2A-MLLT1; AML ɫ t(11;19)(q23.3;p13.1); KMT2A-ELL; AML ɫ 
t(10;11)(p12;q23.3); MLLT10-KMT2A. 
‡Ɇɧɨɝɨ ɪɹɞɤɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɧɚɣ-ɜɟɱɟ ɫɟ ɫɪɟɳɚ ɩɪɢ ɞɟɰɚ. 
§Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɢɥɢ ɥɢɩɫɚɬɚ ɧɚ 
ɦɭɥɬɢɥɢɧɟɚɪɧɚ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ. 
||ɇɚɣ-ɦɚɥɤɨ 20% (≥20%) ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɪɴɜɬɚ ɢɥɢ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ И ɜɫɟɤɢ ɨɬ 
ɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ ɛɟɥɟɡɢ: ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳ ɆȾɋ ɢɥɢ ɆȾɋ/Ɇɉɇ; ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ 
ɚɧɨɦɚɥɢɢ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɆȾɋ (ɜɢɠ ɩɨ-ɞɨɥɭ); ɦɭɥɬɢɥɢɧɟɚɪɧɚ ɞɢɫɩɥɚɡɢɹ; И 
ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɞɜɚ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɹ: ɩɪɟɞɢɲɧɚ ɰɢɬɨɬɨɤɫɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɡɚ ɞɪɭɝɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɢ ɢ ɨɩɢɫɚɧɢɬɟ ɩɨɜɬɚɪɹɳɢ ɫɟ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɚɛɧɨɪɦɧɨɫɬɢ. 
ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢɬɟ ɚɛɧɨɪɦɧɨɫɬɢ, ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 
ɈɆɅ ɫ ɆȾɋ-ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɫɚ: ɤɨɦɩɥɟɤɫɟɧ ɤɚɪɢɨɬɢɩ (ɞɟɮɢɧɢɪɚɧ ɤɚɬɨ 3 ɢɥɢ 
ɩɨɜɟɱɟ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɢ ɚɛɧɨɪɦɧɨɫɬɢ, ɩɪɢ ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ 1 ɨɬ WHO-ɨɩɢɫɚɧɢɬɟ 
ɩɨɜɬɚɪɹɳɢ ɫɟ ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɢ ɢɥɢ ɢɧɜɟɪɫɢɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ t(8;21), inv(16) ɢɥɢ t(16;16), 
t(9;11), t(v;11)(v;q23.3), t(6;9), inv(3) ɢɥɢ t(3;3); AML ɫ BCR-ABL1); ɧɟɛɚɥɚɧɫɢɪɚɧɢ 
ɚɧɨɦɚɥɢɢ: −7 ɢɥɢ del(7q); −5 ɢɥɢ del(5q); i(17q) ɢɥɢ t(17p); −13 ɢɥɢ del(13q); 
del(11q); del(12p) ɢɥɢ t(12p); idic(X)(q13); ɛɚɥɚɧɫɢɪɚɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ: 
t(11;16)(q23.3;p13.3); t(3;21)(q26.2;q22.1); t(1;3)(p36.3;q21.2); t(2;11)(p21;q23.3); 
t(5;12)(q32;p13.2); t(5;7)(q32;q11.2); t(5;17)(q32;p13.2); t(5;10)(q32;q21.2); 
t(3;5)(q25.3;q35.1). 
¶ɋɥɭɱɚɢɬɟ ɫɟ ɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɬ ɫɩɨɪɟɞ ɫɜɴɪɡɚɧɢɬɟ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ, 
ɭɫɬɚɧɨɜɟɧɢ ɩɪɢ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚɬɚ. 
#ɉɪɢ ɩɨɞɝɪɭɩɢɬɟ ɧɚ ɨɫɬɪɚ ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɨ/ɦɢɟɥɨɢɞɟɧ ɬɢɩ 
ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ ≥50% ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɢ ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɢ ≥20% 
ɦɢɟɥɨɛɥɚɫɬɢ ɜɫɪɟɞ ɧɟ-ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ ɫɚ ɩɪɟɦɚɯɧɚɬɢ; ɫɟɝɚ 
ɦɢɟɥɨɛɥɚɫɬɢɬɟ ɫɟ ɢɡɛɪɨɹɜɚɬ ɤɚɬɨ ɩɪɨɰɟɧɬ ɨɬ ɜɫɢɱɤɢ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɢ 
ɤɥɟɬɤɢ. Ʉɚɬɟɝɨɪɢɹɬɚ ɈɆɅ - NOS, ɱɢɫɬɚ ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɢɡɢɫɤɜɚ 
ɩɪɢɫɴɫɬɜɢɟɬɨ ɧɚ >80% ɧɟɡɪɟɥɢ ɟɪɢɬɪɨɢɞɧɢ ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɢ,  ɫ ≥30% 
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ɩɪɨɟɪɢɬɪɨɛɥɚɫɬɢ. 
**BCR-ABL1+ ɥɟɜɤɟɦɢɹ  ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɟɞɫɬɚɜɢ ɤɚɬɨ MPAL; ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɬɪɹɛɜɚ 
ɞɚ ɜɤɥɸɱɢ ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ. 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɢ ɮɢɡɢɤɚɥɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 

 Ɏɚɦɢɥɧɚ ɚɧɚɦɧɟɡɚ 

 ɉɪɟɞɯɨɞɧɢ ɨɧɤɨɥɨɝɢɱɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɢ ɚɧɬɢɬɭɦɨɪɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɋɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 

 ɋɬɚɬɭɫ (ECOG/WHO) 
Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ 

 ȾɄɄ 

 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 Ʉɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɬɟɫɬɨɜɟ 

 ɍɪɢɧɚ 
Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɨɬɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɜɤɥɸɱɜɚ ɢɡɛɪɨɹɜɚɧɟ ɧɚ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 200 
ɥɟɜɤɨɰɢɬɚ ɨɬ ɧɚɬɪɢɜɤɚɬɚ ɨɬ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ɢ 500 яɞɪɨɧɨɫɧɢ ɤɥɟɬɤɢ 
ɨɬ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚɬɚ ɧɚɬɪɢɜɤɚ.  

 ɂ ɩɪɢ ɞɜɟɬɟ ɢɡɛɪɨɹɜɚɧɢɹ ɫɟ ɢɡɢɫɤɜɚ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ≥20% ɛɥɚɫɬɢ, ɫ 
ɢɡɤɥɸɱɟɧɢɟ ɧɚ ɈɆɅ ɫ t(15;17), t(8;21), inv(16) ɢɥɢ t(16;16).  

 ȼ ɢɡɛɪɨɹɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢɬɟ ɫɟ ɜɤɥɸɱɜɚɬ ɦɢɟɥɨɛɥɚɫɬɢ, ɦɨɧɨɛɥɚɫɬɢ ɢ 
ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɛɥɚɫɬɢ.  

 ɉɪɢ ɈɆɅ ɫ ɦɨɧɨɰɢɬɟɧ ɢɥɢ ɦɢɟɥɨ-ɦɨɧɨɰɢɬɟɧ ɜɚɪɢɚɧɬ ɜ ɛɪɨɹ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢɬɟ 
ɫɟ ɜɤɥɸɱɜɚɬ ɦɨɧɨɛɥɚɫɬɢ ɢ ɩɪɨɦɨɧɨɰɢɬɢ, ɧɨ ɧɟ ɢ ɚɛɧɨɪɦɧɢɬɟ ɦɨɧɨɰɢɬɢ 

Ɏɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 ɋɤɪɢɧɢɪɚɳɢ ɰɢɬɨɩɥɚɡɦɟɧɢ ɦɚɪɤɟɪɢ ɡɚ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɥɢɧɟɣɧɚ 
ɩɪɢɧɚɞɥɟɠɧɨɫɬ: cyCD3 ɡɚ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɢɧɢɹ, cyCD79a ɡɚ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ 
ɥɢɧɢɹ, cyMyeloperoxidase ɡɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɢɧɢɹ.  

 Ʌɢɧɟɣɧɨ-ɧɚɫɨɱɟɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ (ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ ɞɜɟ ɡɚ ɥɢɧɢɹ) ɡɚ 
ɩɨɬɜɴɪɠɞɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɚɬɚ ɧɚɫɨɤɚ: ɦɢɟɥɨɢɞɧɨ-ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ –CD33 
ɢ CD13.  

 Ɇɚɪɤɟɪɢ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ ɫ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɦɚɬɭɪɚɰɢɹ ɢ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɰɢɹ - CD34, 
CD117, HLA-DR, CD14 (ɡɚ ɨɬɝɪɚɧɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɦɨɧɨɰɢɬɢ ɢ ɛɥɚɫɬɢ), 
CD15/CD65 (ɡɚ ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɧɚ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɰɢɹ ɢ 
ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɯɟɦɨɞɢɥɭɰɢɹ ɧɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɢɬɟ ɩɪɨɛɢ)  

 Ɇɚɪɤɟɪɢ ɡɚ ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɫɭɛɬɢɩɨɜɟ ɈɆɅ - 
ɰɢɬɨɩɥɚɡɦɟɧɚ ɢɥɢ ɦɟɦɛɪɚɧɧɚ ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ CD41/CD61 (ɩɪɢ 
ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɛɥɚɫɬɧɢ ɥɟɜɤɟɦɢɢ), CD235 (ɩɪɢ ɟɪɢɬɪɨɥɟɜɤɟɦɢɢ), CD36 (ɩɪɢ 
ɟɪɢɬɪɨɥɟɜɤɟɦɢɢ ɢ ɦɨɧɨɰɢɬɢɢ), CD56 (ɩɪɢ CD56+ CBF-ɈɆɅ), CD4 (ɩɪɢ 
ɛɥɚɫɬɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ ɨɬ ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɢ ɧɚ ɞɟɧɞɪɢɬɧɢ ɤɥɟɬɤɢ).  

 Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɥɢɧɟɣɧɚɬɚ ɩɪɢɧɚɞɥɟɠɧɨɫɬ ɫ ɨɝɥɟɞ ɞɟɮɢɧɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɢ ɫɴɫ ɫɦɟɫɟɧ ɮɟɧɨɬɢɩ: (ɚ) ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬɚ: 
ɞɨɤɚɡɜɚɧɟ ɧɚ ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ ɦɢɟɥɨɩɟɪɨɤɫɢɞɚɡɚ ɢ ɦɚɪɤɟɪɢ ɧɚ ɦɨɧɨɰɢɬɧɚ 
ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɰɢɹ (ɩɨɧɟ ɞɜɚ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɛɟɥɟɡɢ – NSE, CD11c, CD14, CD64, 
lysozyme); (ɛ) ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬɚ: ɫɢɥɧɚ ɰɢɬɨɩɥɚɡɦɟɧɚ 
ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ CD3 ± ɦɟɦɛɪɚɧɧɚ ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ CD3; (ɜ) ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ B-
ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬɚ: ɩɪɢ ɫɢɥɧɚ ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ CD19 + ɩɨɧɟ ɟɞɢɧ ɨɬ 
ɫɥɟɞɧɢɬɟ Ȼ-ɦɚɪɤɟɪɢ CD10, CD79a, cCD22; ɩɪɢ ɫɥɚɛɚ ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ CD19 + 
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ɩɨɧɟ ɞɜɚ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɦɚɪɤɟɪɢ CD10, CD79a, cCD22  
ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 Ɂɚ ɞɨɤɚɡɜɚɧɟ ɧɚ ɛɚɥɚɧɫɢɪɚɧɢ ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɢ ɢ ɢɧɜɟɪɫɢɢ, ɤɚɤɬɨ ɢ ɬɹɯɧɢɬɟ 
ɜɚɪɢɚɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɨɩɪɟɞɟɥɹɬ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹɬɚ ɧɚ ɋɁɈ 2016 „ɈɆɅ ɫ ɩɨɜɬɚɪɹɳɢ ɫɟ 
ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɚɛɧɨɪɦɧɨɫɬɢ“ ɞɨɪɢ ɩɪɢ <20% ɛɥɚɫɬɢ. 

 Ɂɚ ɞɨɤɚɡɜɚɧɟ ɧɚ ɛɚɥɚɧɫɢɪɚɧɢ ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɢ ɢ/ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɧɟɛɚɥɚɧɫɢɪɚɧɢ 
ɚɛɧɨɪɦɧɨɫɬɢ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ ɫ ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɡɢɹ ɩɪɢ ≥20% ɛɥɚɫɬɢ, ɡɚ 
ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ “ɈɆɅ ɫ ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɡɢɹ-ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ”.  

 Ɂɚ ɞɨɤɚɡɜɚɧɟ ɧɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ ɫ ɩɪɨɝɧɨɡɚɬɚ. 
 ɋɤɪɢɧɢɪɚɧɟ ɡɚ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ, ɜɤɥɸɱɜɚɳɢ PML-RARA, CBFB-

MYH11,  RUNX1-RUNX1T1, BCR-ABL1, FLT3. 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ 
ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
ɂɦɭɧɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 HLA ɬɢɩɢɡɢɪɚɧɟ 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 Ɋɟɧɬɝɟɧɨɝɪɚɮɢɹ ɧɚ ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ 

 ɄɌ 

 əɆɊ 

 ȿɯɨɤɚɪɞɢɨɝɪɚɮɢɹ 

 ɟɥɟɤɬɪɨɤɚɪɞɢɨɝɪɚɮɢɹ 
ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɏɟɩɚɬɢɬɧɢ ɦɚɪɤɟɪɢ ɡɚ Ⱥ,ȼ,ɋ, HIV-1 ɬɟɫɬɨɜɟ 
Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 
Ʉɪɢɨɩɪɟɡɟɪɜɚɰɢɹ ɧɚ ɫɩɟɪɦɚ ɢ ɹɣɰɟɤɥɟɬɤɢ 
Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɐɇɋ 

 Ʌɭɦɛɚɥɧɚ ɩɭɧɤɰɢɹ 
ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 

 ɋɤɪɢɧɢɪɚɧɟ ɡɚ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɦɭɬɚɰɢɢ, ɜɤɥɸɱɜɚɳɢ NPM1, CEBPA, RUNX1, 
TP53, ASXL1 

Ȼɢɨɛɚɧɤɢɪɚɧɟ.  
 ɂɡɜɴɪɲɜɚ ɫɟ ɫɥɟɞ ɩɨɞɩɢɫɜɚɧɟ ɧɚ ɢɧɮɨɪɦɢɪɚɧɨ ɫɴɝɥɚɫɢɟ ɨɬ ɩɚɰɢɟɧɬɚ. 

ɉɪɨɛɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɜɤɥɸɱɜɚɬ ɩɪɨɛɢ, ɜɡɟɬɢ ɩɪɟɞɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ, ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ 
ȾɇɄ ɢ ɊɇɄ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ (ɫɴɯɪɚɧɟɧɢɟ ɩɪɢ −80°C) ɢɥɢ ɥɟɜɤɟɦɢɱɧɢ ɤɥɟɬɤɢ 
(ɫɴɯɪɚɧɟɧɢɟ ɩɪɢ −196°C); 

  
3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
ɂɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɞɚɧɧɢɬɟ ɨɬ ɤɥɢɧɢɱɧɢ, ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɢ, ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɢ ɢ 
ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ. 
 
3.3. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ 
2017 ELN ɫɬɪɚɬɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɩɪɢ ɈɆɅ ɫɩɨɪɟɞ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢɬɟ 
ɚɛɧɨɪɦɧɨɫɬɢ: 

 Ȼɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ:      

 t(8;21)(q22;q22.1); RUNX1-RUNX1T1 

 inv(16)(p13.1q22) ɢɥɢ t(16;16)(p13.1;q22); CBFB- MYH11 

 Ɇɭɬɢɪɚɥ NPM1 ɛɟɡ FLT3-ITD ɢɥɢ ɫ FLT3-ITDlow†(ɧɢɫɤɨ ɚɥɟɥɧɨ 
ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɧɚ FLT3-ITD/ FLT3 < 0.5)  

 ɂɡɨɥɢɪɚɧɚ ɛɢɚɥɟɥɧɚ ɦɭɬɚɰɢɹ ɧɚ CEBPA 
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ɋɬɚɧɞɚɪɬɟɧ:                    

 ɇɨɪɦɚɥɟɧ ɤɚɪɢɨɬɢɩ 

 t(9;11)(p21.3;q23.3); MLLT3-KMT2A‡ 

 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ, ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧɢ ɜ ɞɪɭɝɢɬɟ ɝɪɭɩɢ 

 Core binding factor ɫ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ kit-ɦɭɬɚɰɢɹ 

 Ɇɭɬɢɪɚɥ NPM1 ɢ FLT3-ITDhigh† (ɜɢɫɨɤɨ ɚɥɟɥɧɨ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɧɚ FLT3-ITD/ 
FLT3 ≥ 0.5) 

 Ɉɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ NPM1 ɝɟɧɚ ɛɟɡ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ FLT3-ITD ɢɥɢ ɫ FLT3-
ITDlow† (ɧɢɫɤɨ ɚɥɟɥɧɨ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɧɚ FLT3-ITD/ FLT3 < 0.5) ɢ ɛɟɡ 
ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ, ɨɩɪɟɞɟɥɹɳɢ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ 
ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɪɢɫɤ        

ɇɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ:  

 t(6;9)(p23;q34.1); DEK-NUP214   

 t(v;11q23.3); KMT2A ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ ɢ ɛɟɡ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ t(9;11)(p21.3;q23.3); 
MLLT3-KMT2A (MLL-AF9) 

 t(9;22)(q34.1;q11.2); BCR-ABL1 

 inv(3)(q21.3q26.2) ɢɥɢ t(3;3)(q21.3;q26.2); GATA2, MECOM(EVI1)  
 −5 ɢɥɢ del(5q); −7; −17/abn(17p) 
 Ʉɨɦɩɥɟɤɫɟɧ ɤɚɪɢɨɬɢɩ §, ɦɨɧɨɡɨɦɚɥɟɧ ɤɚɪɢɨɬɢɩ|| 
 Ɉɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ NPM1 ɝɟɧɚ ɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ FLT3-ITDhigh†(ɜɢɫɨɤɨ 

ɚɥɟɥɧɨ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɧɚ FLT3-ITD/ FLT3 ≥ 0.5) 
 Ɇɭɬɚɰɢɢ ɜ RUNX1¶ 

 Ɇɭɬɚɰɢɢ ɜ ASXL1¶ 
 Ɇɭɬɚɰɢɢ ɜ TP53# 
*ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɨɬɨ ɡɧɚɱɟɧɢɟ ɧɚ ɬɨɡɢ ɦɚɪɤɟɪ ɟ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɨɬɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɨɦɟɧɹ ɩɪɢ ɧɨɜɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ. 
†Low, low allelic ratio (<0.5); high, high allelic ratio (≥0.5); ɩɨɥɭɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ  ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ 
ɧɚ FLT3-ITD ɚɥɟɥɧɨɬɨ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ (ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ ȾɇɄ ɮɪɚɝɦɟɧɬɟɧ ɚɧɚɥɢɡ)  
‡ɇɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ t(9;11)(p21.3;q23.3) ɟ ɫ ɩɨ-ɝɨɥɹɦɚ ɬɟɠɟɫɬ ɩɪɢ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɥɨɲ ɪɢɫɤ 
ɜ ɫɪɚɜɧɟɧɢɟ ɫ ɪɟɞɤɢɬɟ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɦɭɬɚɰɢɢ. 
§Ɍɪɢ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɢ ɚɛɧɨɪɦɧɨɫɬɢ ɩɪɢ ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ 1 ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ, 
ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɨɬ WHO  ɩɨɜɬɚɪɹɳɢ ɫɟ ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɡɰɢɢ ɢɥɢ ɢɧɜɟɪɫɢɢ: t(8;21), inv(16) ɢɥɢ 
t(16;16), t(9;11), t(v;11)(v;q23.3), t(6;9), inv(3) ɢɥɢ t(3;3); AML ɫ BCR-ABL1. 
||Ɉɩɪɟɞɟɥɹɧɢ ɩɪɢ ɩɪɢɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ 1 ɟɞɢɧɢɱɧɚ ɦɨɧɨɡɨɦɢɹ (ɢɡɤɥɸɱɚɹ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ X ɢɥɢ Y) ɜ 
ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 1 ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɚ ɦɨɧɨɡɨɦɢɹ ɢɥɢ ɫɬɪɭɤɬɭɪɧɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɚ 
ɚɧɨɦɚɥɢɹ (ɢɡɤɥɸɱɚɹ „core-binding factor“ ɈɆɅ).  
¶Ɍɟɡɢ ɦɚɪɤɟɪɢ ɧɟ ɫɥɟɞɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚɬ ɤɚɬɨ ɥɨɲ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɡɧɚɤ, ɚɤɨ ɫɚ 
ɫɴɱɟɬɚɜɚɬ ɫ ɮɚɤɬɨɪɢ, ɩɨɤɚɡɜɚɳɢ ɞɨɛɴɪ ɪɢɫɤ. 
#TP53 ɦɭɬɚɰɢɢɬɟ ɫɚ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫɴɫ ɡɧɚɱɢɦɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɩɪɢ ɈɆɅ: ɤɨɦɩɥɟɤɫɧɢ ɩɪɩɨɦɟɧɢ ɜ 
ɤɚɪɢɨɬɢɩɚ ɢɥɢ ɦɨɧɨɡɨɦɢɹ.  
 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

Ȼɥɚɫɬɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɧɚ ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ, 
ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɫɬɢɱɧɢ ɫɢɧɞɪɨɦɢ 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ.  
Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟɬɨ ɧɚ ɈɆɅ ɟ ɢɧɞɢɤɚɰɢɹ ɡɚ ɬɟɪɚɩɢɹ. ɉɪɟɞɢ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ 
ɩɨɞɯɨɞɹɳɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫɟ ɩɪɟɰɟɧɹɜɚ ɤɴɦ ɤɨɹ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɞɜɟ ɝɪɭɩɢ ɩɚɰɢɟɧɬɴɬ 
ɩɪɢɧɚɞɥɟɠɢ: 
5.1.1.  ɉɨɞɥɟɠɚɳɢ ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɜɤɥɸɱɜɚɳɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ): 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ ɢɥɢ ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɥɚ ɨɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, 
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ɭɫɬɚɧɨɜɟɧɚ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹɬɚ ɧɚ ɋɜɟɬɨɜɧɚɬɚ 
Ɂɞɪɚɜɧɚ Ɉɪɝɚɧɢɡɚɰɢɹ.  

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ 
ɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɚ/ɪɟɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɚ ɢ/ɢɥɢ ɤɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ:  

 Ɂɚɞɨɜɨɥɢɬɟɥɧɚ ɤɚɪɞɢɨɥɨɝɢɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ, ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɩɨɫɪɟɞɫɬɜɨɦ 
ɟɯɨɤɚɪɞɢɨɝɪɚɮɢɹ, ɤɚɬɨ ɮɪɚɤɰɢɹɬɚ ɧɚ ɢɡɬɥɚɫɤɜɚɧɟ ɧɚ ɥɹɜɚ ɤɚɦɟɪɚ ɧɚ 
ɫɴɪɰɟɬɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɟ  ≥50%. 

 Ɂɚɞɨɜɨɥɢɬɟɥɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɚ, ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɢ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ, 
ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɫɩɨɪɟɞ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɢɬɟ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɚɬɚ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɢɹ 
ɩɪɟɞɢ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ. 

 Ⱥɤɬɢɜɢɪɚɧɨɬɨ ɩɚɪɰɢɚɥɧɨ ɬɪɨɦɛɨɩɥɚɫɬɢɧɨɜɨ ɢ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜɨ ɜɪɟɦɟ 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ≤ 1,5 ɩɴɬɢ ɧɚɞ ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ ɧɚ 
ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɢɹɬɚ. 

 ɂɡɱɢɫɥɟɧɢɹɬ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧɨɜ ɤɥɢɪɴɧɫ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ > 50 ɦɥ/ɦɢɧ 

 ɇɢɜɚɬɚ ɧɚ ɚɫɩɚɪɬɚɬ ɚɦɢɧɨɬɪɚɧɫɮɟɪɚɡɚ (ȺɋɌ) ɢ ɚɥɚɧɢɧ ɚɦɢɧɨɬɪɚɧɫɮɟɪɚɡɚ 
(ȺɅɌ) ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ≤ 3 ɩɴɬɢ ɧɚɞ ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ; ɧɢɜɚɬɚ 
ɧɚ ɨɛɳɢɹ ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ≤ 2 ɩɴɬɢ ɧɚɞ ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ 
ɝɪɚɧɢɰɚ. 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɞɨɛɪɨ ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɧɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ECOG/WHO≤2, ɨɰɟɧɟɧɨ 
ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɂɡɬɨɱɧɚɬɚ ɤɨɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɨɧɤɨɥɨɝɢɱɧɚ ɝɪɭɩɚ 
(Eastern Cooperative Oncology Group). 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɪɨɜɟɞɟɧ ɤɨɧɜɟɧɰɢɨɧɚɥɟɧ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ ɢ 
ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɟɧ ɩɪɨɮɢɥ, ɜɤɥɸɱɜɚɳ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ BCR-ABL, RUNX1-
RUNX1T1, CBFB-MYH11, PML-RARA, FLT3-ITD, MLLT3-MLL, DEK-NUP214, 
RPN1-EVI1, NPM1, ɨɫɴɳɟɫɬɜɟɧ ɜ ɫɩɟɰɢɚɥɢɡɢɪɚɧɚ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɢɹ.  

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɨɬ ɠɟɧɫɤɢ ɩɨɥ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɨɬ ɦɴɠɤɢ ɩɨɥ 
ɫɥɟɞɜɚ ɞɚ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɩɪɟɞɩɚɡɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ ɫ ɰɟɥ ɢɡɛɹɝɜɚɧɟ ɧɚ 
ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɜ ɯɨɞɚ ɧɚ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɨɬɨ ɰɢɬɨɫɬɚɬɢɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ. 

 
5.1.2.  ɇɟ ɩɨɞɥɟɠɚɬ ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɢɡɤɥɸɱɜɚɳɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ) - ɉɪɢ 
ɬɟɡɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɢ ɫɯɟɦɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɢ 
ɧɟɝɨɜɢɬɟ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ: 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɥɨɲɨ ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɧɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ECOG/WHO>2, ɨɰɟɧɟɧɨ 
ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɂɡɬɨɱɧɚɬɚ ɤɨɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɨɧɤɨɥɨɝɢɱɧɚ ɝɪɭɩɚ. 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɮɪɚɤɰɢɹ ɧɚ ɢɡɬɥɚɫɤɜɚɧɟ ɧɚ ɥɹɜɚ ɤɚɦɟɪɚ ɧɚ ɫɴɪɰɟɬɨ <50%, 
ɭɫɬɚɧɨɜɟɧɚ ɩɨɫɪɟɞɫɬɜɨɦ ɟɯɨɤɚɪɞɢɨɝɪɚɮɢɹ.  

 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɨɪɝɚɧɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ: ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ ≥ 1,5 ɩɴɬɢ; ȺɋɌ ɢɥɢ ȺɅɌ ≥ 
2,5 ɩɴɬɢ ɧɚɞ ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ ɧɚ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɢɹɬɚ, ɤɨɟɬɨ ɧɟ ɫɟ 
ɞɴɥɠɢ ɧɚ ɨɫɬɪɚɬɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ; ɬɟɠɤɚ ɫɴɪɞɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ – 
ɤɥɚɫ III ɢɥɢ IV ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɇɸɣɨɪɫɤɚɬɚ ɤɚɪɞɢɨɥɨɝɢɱɧɚ 
ɚɫɨɰɢɚɰɢɹ (New York Heart Association – NYHA); ɬɟɠɤɨ ɨɛɫɬɪɭɤɬɢɜɧɨ ɢɥɢ 
ɪɟɫɬɪɢɤɬɢɜɧɨ ɜɟɧɬɢɥɚɰɢɨɧɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ. 

 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɬɟɠɤɚ ɢɥɢ ɧɟɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɹ. 
 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɬɟɠɤɢ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɥɢ ɩɫɢɯɢɚɬɪɢɱɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ. 
 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫɴɫ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɨ ɧɟɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚɧɨ ɨɧɤɨɥɨɝɢɱɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɤɚɬɨ 

ɟ ɧɚɥɢɰɟ > 30% ɪɢɫɤ ɨɬ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ ɟɞɧɚ 
ɤɚɥɟɧɞɚɪɧɚ ɝɨɞɢɧɚ.  

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ, ɧɨɫɢɬɟɥɢ ɧɚ ɜɢɪɭɫɚ ɧɚ ɱɨɜɟɲɤɢɹ ɢɦɭɧɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ, ɤɚɤɬɨ ɢ 
ɛɨɥɧɢ ɫ ɚɤɬɢɜɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɹ ɫ ɜɢɪɭɫɢɬɟ ɧɚ ɯɟɩɚɬɢɬ ȼ, ɯɟɩɚɬɢɬ ɋ ɢ ɯɟɩɚɬɢɬ Ⱥ. 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɜɢɫɨɤ ɤɨɦɨɪɛɢɞɟɧ ɢɧɞɟɤɫ. 
 ɉɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɚ ɞɚɥɢ ɫɴɝɥɚɫɢɟ ɡɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ. 
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5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɪɢ ɈɆɅ, ɪɚɡɥɢɱɧɚ ɨɬ ɨɫɬɪɚ ɩɪɨɦɢɟɥɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ  
5.2.1.1. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɨ ɩɨɜɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ ɢɥɢ ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɥɚ ɨɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɤɨɢɬɨ 
ɩɨɞɥɟɠɚɬ ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
 

 
 
ɂɧɞɭɤɰɢɨɧɧɢ ɪɟɠɢɦɢ 

 Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥ “7+3” (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 1Ⱥ) 
 Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥ “7+3” ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ Midostaurin* ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 

FLT3-ɦɭɬɢɪɚɥɚ ɈɆɅ 
 
ȼɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜɢ ɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɢ ɩɪɨɬɨɤɨɥɢ  

 Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥ, ɜɤɥɸɱɜɚɳ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɧɚ Fludarabine ɢ Cytarabine 
ɫ ɢɥɢ ɛɟɡ ɚɧɬɪɚɰɢɤɥɢɧ  (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ȼ) “Fludarabine + Cytarabine ± 
ɚɧɬɪɚɰɢɤɥɢɧ”: 

 ȼɢɫɨɤɨ-ɞɨɡɨɜ Cytarabine ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ɚɧɬɪɚɰɢɤɥɢɧɢ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 1 ɩɪɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 45-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɢ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ȼ ɩɪɢ ɜɫɢɱɤɢ ɨɫɬɚɧɚɥɢ 
ɛɨɥɧɢ) “HiDAC + ɚɧɬɪɚɰɢɤɥɢɧ” 

 ɉɪɢ ɩɴɪɜɢɱɧɨ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɢ, ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ “MEC - 
Mitoxantrone, Etoposide, Cytarabine” 

 
Ʉɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  

 ȼɢɫɨɤɨ-ɞɨɡɢɪɚɧ ɰɢɬɚɪɚɛɢɧ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 1) “HiDAC” 
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 ȼɢɫɨɤɨ-ɞɨɡɢɪɚɧ ɰɢɬɚɪɚɛɢɧ ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ Midostaurin ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
FLT3-ɦɭɬɢɪɚɥɚ ɈɆɅ “HiDAC + Midostaurin” 

 Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥ ɫɴɫ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɨ ɞɨɡɨɜ ɰɢɬɚɪɚɛɢɧ ɫ ɢɥɢ ɛɟɡ 
ɚɧɬɪɚɰɢɤɥɢɧɢ “ɋɬɚɧɞɚɪɬɧɨ ɞɨɡɨɜ Cytarabine ± ɚɧɬɪɚɰɢɤɥɢɧ” 

 Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥ, ɜɤɥɸɱɜɚɳ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɯɢɩɨɦɟɬɢɥɢɪɚɳɢ 
ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ - Azacitidine - 75 mg/m2/ɞɧɟɜɧɨ, SC, ɞɟɧ 1-7, ɧɚ ɜɫɟɤɢ 4-6 
ɫɟɞɦɢɰɢ ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ 

 Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥ, ɜɤɥɸɱɜɚɳ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɧɚ Clofarabine, Cytarabine ɢ 
ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɟɧ ɤɨɥɨɧɢɨ-ɫɬɢɦɭɥɢɪɚɳ ɮɚɤɬɨɪ ɫ ɢɥɢ ɛɟɡ Idarubicin “CLARA - 
Clofarabine, Cytarabine ± Idarubicin” 

 Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ (ɪɨɞɫɬɜɟɧ ɢɥɢ 
ɫɴɜɦɟɫɬɢɦ ɧɟɪɨɞɫɬɜɟɧ ɞɨɧɨɪ) 

 
5.2.1.2. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɨ ɩɨɜɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ ɢɥɢ ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɥɚ ɨɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɤɨɢɬɨ 
ɧɟ ɩɨɞɥɟɠɚɬ ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 Azacitidine¶- 75 mg/m2, SC, 1-ɜɢ ɞɨ7-ɦɢ ɞɟɧ, ɧɚ ɜɫɟɤɢ 4 ɫɟɞɦɢɰɢ ɞɨ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ 

 Decitabine# - 20 mg/m2, IV, 1-ɜɢ ɞɨ 5-ɬɢ ɞɟɧ, ɧɚ ɜɫɟɤɢ 4 ɫɟɞɦɢɰɢ ɞɨ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ 

 ɇɢɫɤɢ ɞɨɡɢ cytarabine - ɇɢɫɤɢ ɞɨɡɢ cytarabine 20 mg ɧɚ12 ɱɚɫɚ, SC, 1-ɜɢ 
ɞɨ10-ɬɢ ɞɟɧ, ɧɚ ɜɫɟɤɢ 4 ɫɟɞɦɢɰɢ ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ; ɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɩɪɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɥɨɲ ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɪɢɫɤ 

 ɇɚɣ-ɞɨɛɪɨ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ  (Best supportive care)  

 Hydroxyurea ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɬɨɥɟɪɢɪɚɬ ɚɧɬɢɥɟɜɤɟɦɢɱɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɢɥɢ ɧɟ ɠɟɥɚɹɬ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 
5.2.2. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɨ ɩɨɜɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɨɫɬɪɚ 
ɩɪɨɦɢɟɥɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
5.2.2.1. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɨ ɩɨɜɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɨɫɬɪɚ ɩɪɨɦɢɟɥɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɩɪɢ ɨɫɬɪɚ ɩɪɨɦɢɟɥɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
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ɂɧɞɭɤɰɢɨɧɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ: 

 all trans ɪɟɬɢɧɨɟɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ (ATRA)* ɜ ɞɨɡɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɨɬ 45 
ɦɝ/ɦ2/ɞɧɟɜɧɨ, ɪɚɡɞɟɞɟɥɟɧɚ ɧɚ ɞɜɚ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɟɡ 12 ɱɚɫɚ, ɤɚɬɨ 
ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢɹɬ ɩɪɟɩɚɪɚɬ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɰɢɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ 
(ɦɚɤɫɢɦɚɥɟɧ ɩɪɢɟɦ - 90 ɞɧɢ) ɢ  

 ɢɞɚɪɭɛɢɰɢɧ ɜ ɞɨɡɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɨɬ 12 ɦɝ/ɦ2/ɞɧɟɜɧɨ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 
ɱɟɬɢɪɢ ɞɧɢ ɩɪɟɡ ɞɟɧ (2, 4, 6, 8 ɞɟɧ).  

 
ɂɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɤɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɩɨɫɬɢɝɧɚɬɚ ɤɥɢɧɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ 
ɜɤɥɸɱɜɚ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ ɬɪɢ ɤɭɪɫɚ ɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɤɚɤɬɨ ɫɥɟɞɜɚ: 

 ɉɴɪɜɢ ɤɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚɳ ɤɭɪɫ ɜɤɥɸɱɜɚ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ (1) all trans retinoic acid 
(ATRA)* ɜ ɞɨɡɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɨɬ 45 mg/m2/ɞɧɟɜɧɨ, ɪɚɡɞɟɞɟɥɟɧɚ ɧɚ ɞɜɚ 
ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɟɡ 12 ɱɚɫɚ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ 15 ɞɧɢ ɢ (2) 
Idaribicine ɜ ɞɨɡɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɨɬ 5 mg/m2/ɞɧɟɜɧɨ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɱɟɬɢɪɢ 
ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɧɢ ɞɧɢ. 

 ȼɬɨɪɢ ɤɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚɳ ɤɭɪɫ ɜɤɥɸɱɜɚ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ (1) all trans retinoic acid 
(ATRA)* ɜ ɞɨɡɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɨɬ 45 mg/m2/ɞɧɟɜɧɨ, ɪɚɡɞɟɞɟɥɟɧɚ ɧɚ ɞɜɚ 
ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɟɡ 12 ɱɚɫɚ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ 15 ɞɧɢ ɢ (2) 
Mitoxantrone ɜ ɞɨɡɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɨɬ 10 mg/m2/ɞɧɟɜɧɨ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɬɪɢ 
ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɧɢ ɞɧɢ. 

 Ɍɪɟɬɢ ɤɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚɳ ɤɭɪɫ ɜɤɥɸɱɜɚ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ (1) all trans retinoic acid 
(ATRA)* ɜ ɞɨɡɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɨɬ 45 mg/m2/ɞɧɟɜɧɨ, ɪɚɡɞɟɞɟɥɟɧɚ ɧɚ ɞɜɚ 
ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɟɡ 12 ɱɚɫɚ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ 15 ɞɧɢ ɢ (2) 
Idarubicin ɜ ɞɨɡɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɨɬ 12 mg/m2/ɞɧɟɜɧɨ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɟɞɢɧ 
ɞɟɧ. 

 

5.2.2.2. ɂɧɬɟɧɡɢɜɧɚɬɚ ɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɚ/ɪɟɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɚ ɢɥɢ ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɥɚ ɨɫɬɪɚ ɩɪɨɦɢɟɥɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
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 all trans retinoic acid (ATRA)* ɜ ɞɨɡɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɨɬ 45 mg/m2/ɞɧɟɜɧɨ, 
ɪɚɡɞɟɞɟɥɟɧɚ ɧɚ ɞɜɚ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɟɡ 12 ɱɚɫɚ, ɤɚɬɨ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢɹɬ ɩɪɟɩɚɪɚɬ ɫɟ 
ɩɪɢɥɚɝɚ ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɰɢɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ (ɦɚɤɫɢɦɚɥɟɧ ɩɪɢɟɦ - 90 
ɞɧɢ); 

 Idarubicin ɜ ɞɨɡɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɨɬ 12 mg/m2/ɞɧɟɜɧɨ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɱɟɬɢɪɢ 
ɞɧɢ ɩɪɟɡ ɞɟɧ (2, 4, 6, 8 ɞɟɧ)  
ɢ/ɢɥɢ  

 Arsenic trioxide* ɜ ɞɨɡɚ ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɨɬ 0,15 ɦɝ/ɤɝ/ɞɧɟɜɧɨ. 
 
 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6. 1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 
Ʉɚɬɟɝɨɪɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɹ Ɂɚɛɟɥɟɠɤɚ 

Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɨ 
ɥɢɩɫɜɚɳɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
(Morphologic leukemia-
free state) (MLFS) 

 Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ 
<5%;  

 ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢ ɫ ɩɪɴɱɢɰɢ 
ɧɚ Auer ɢɥɢ ɩɟɪɫɢɫɬɟɧɰɢɹ 
ɧɚ ɧɚ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ. 

ɇɚɦɚɥɟɧɚ 
ɤɥɟɬɴɱɧɨɫɬ ɜ 
ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ; 
ɢɡɛɪɨɹɜɚɧɟ ɧɚ ɧɚɣ-
ɦɚɥɤɨ 200 ɤɥɟɬɤɢ; 
ɤɥɟɬɴɱɧɨɫɬ ɧɚɣ-
ɦɚɥɤɨ 10% 

Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɚ ɩɴɥɧɚ 
ɪɟɦɢɫɢɹ (CR) 

 Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ 
<5%;  

 ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢ ɫ ɩɪɴɱɢɰɢ 
ɧɚ Auer;  

 ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɰɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢ 
ɛɥɚɫɬɢ;  

 ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ;  

 ɇɟɭɬɪɨɮɢɥɟɧ ɛɪɨɣ ≥1.0 × 
109/L; 

 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ≥100 × 109/L  

 

CR ɫ ɧɟɩɴɥɧɨ 
ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɨ 
ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ (CRi) 

 ɇɚɥɢɰɟ ɫɚ ɜɫɢɱɤɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 
ɡɚ CR,  

 ɇɟɭɬɪɨɮɢɥɟɧ ɛɪɨɣ <1.0 × 
109/L; 

 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ <100 × 109/L. 

 

ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ CR  ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɧɨɪɦɚɥɟɧ 
ɤɚɪɢɨɬɢɩ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳɚ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɚ 
ɚɛɟɪɚɰɢɹ 

 

Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɚ CR  Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ 
ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɟɧ ɦɚɪɤɟɪ ɩɪɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳ 
ɬɚɤɴɜ 

 

ɑɚɫɬɢɱɧɚ (ɩɚɪɰɢɚɥɧɚ)  Ʌɢɩɫɜɚɬ ɛɥɚɫɬɢ ɜ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ;  

ɂɡɩɨɥɡɜɚ ɫɟ ɡɚ 
ɤɥɢɧɢɱɧɢ 
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ɪɟɦɢɫɢɹ (PR)  Ɋɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ 
ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɢɹ ɛɪɨɣ 
ɛɥɚɫɬɢ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ ɫ 50% ɞɨ 
5%-25%;  

ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɮɚɡɚ 1-
2 

ɉɴɪɜɢɱɧɨ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ CR ɢɥɢ CRi ɫɥɟɞ 
2 ɤɭɪɫɚ ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɨ 
ɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ (2 
ɤɭɪɫɚ ɩɨ ɩɪɨɬɨɤɨɥ 7+3 ɢɥɢ 
1 ɤɭɪɫ 7+3 ɢ 1 ɤɭɪɫ ɜɢɫɨɤɨ-
ɞɨɡɨɜ Cytarabine);  

ɉɪɢɟɬɨ ɟ, ɱɟ 
ɪɟɠɢɦɢɬɟ ɫ ɜɢɫɨɤɢ 
ɞɨɡɢ cytarabine ɫɚ 
ɧɚɣ-ɞɨɛɪɢɹ ɢɡɛɨɪ 
ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ ɩɴɪɜɢɹ 
ɰɢɤɴɥ ɧɚ „7+3“; 
ɜɟɪɨɹɬɧɨɫɬɬɚ ɡɚ 
ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ 
ɫɥɟɞɜɚɳ „7+3“ɟ 
ɦɚɥɤɚ. 

Ɋɟɰɢɞɢɜ ɫɥɟɞ CR ɢɥɢ 
CRi 

 Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ 
≥5%;  

ɢɥɢ 

 ɉɨɹɜɚ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢ ɜ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ;  

ɢɥɢ 

 ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

 

 
ANC, absolute neutrophil count; IDH, isocitrate dehydrogenase; MLFS, morphologic 
leukemia-free state; WBC, white blood cell. 

*ɐɟɥɬɚ ɧɚ ɬɟɡɢ ɤɚɬɟɝɨɪɢɢ ɟ ɞɚ ɫɟ ɭɧɢɮɢɰɢɪɚɬ ɪɟɡɭɥɬɚɬɢɬɟ ɨɬ ɤɥɢɧɢɱɧɢɬɟ 
ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ 

†ɇɹɤɨɢ ɬɚɪɝɟɬɧɢ ɦɨɥɟɤɭɥɢ, ɧɚɩɪ. ɬɚɡɢ ɢɧɯɢɛɢɪɚɳɚ ɦɭɬɢɪɚɥɢɹ IDH ɩɪɨɬɟɢɧ 
ɦɨɠɟ ɞɚ ɞɨɜɟɞɟ ɞɨ ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɰɢɹɬɚ, ɩɪɨɬɢɱɚɳ ɫ ɬɪɚɧɡɢɬɨɪɧɨ 
ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɩɪɨɰɟɧɬɚ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɢ ɚɛɫɨɥɸɬɧɨ ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ 
ɧɚ ɛɥɚɫɬɢɬɟ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ.  
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ˋ̭̌т ϯ. Л̴̛̥о̛д̛̦ ̦еопл̛̛̌̚ 

Кл̴̛̛̭̌к̶̛̌я ̦̌ л̴̛̥о̛д̛̦те ̦еопл̛̛̌̚ ̭̻̐л̭̦̌о ˁʯО, ϮϬϭϲ  

Ɂɪɟɥɢ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ Ʉɨɞ 
ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ (ɏɅɅ)/Ⱦɪɟɛɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ 
ɥɢɦɮɨɰɢɬɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

9823/3 

Ɇɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɨɡɚ, ɏɅɅ-ɬɢɩ 9823/1* 
Ɇɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɨɡɚ, ɧɟ-ɏɅɅ-ɬɢɩ 9591/1* 

ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɩɪɨɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 9833/3 
ɋɩɥɟɧɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ 9689/3 
Ʉɨɫɦɚɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 9940/3 
ɋɩɥɟɧɚɥɟɧ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ/ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɧɟɤɜɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧ 9591/3 
     ɋɩɥɟɧɚɥɟɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ- ɞɪɟɛɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ 
ɱɟɪɜɟɧɚɬɚ ɩɭɥɩɚ 

9591/3 

     Ʉɨɫɦɚɬɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɜɚɪɢɚɧɬ 9591/3 
Ʌɢɦɮɨɩɥɚɡɦɨɰɢɬɟɧ ɥɢɦɮɨɦ  9671/3 

     Ɇɚɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧɟɦɢɹ ɧɚ ȼɚɥɞɟɧɳɪɨɦ 9761/3 
ɂɝɆ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ɝɚɦɨɩɚɬɢɹ ɫ ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɨ ɡɧɚɱɟɧɢɟ 9761/1* 
Ȼɨɥɟɫɬɢ ɧɚ ɬɟɠɤɢɬɟ ɜɟɪɢɝɢ  
     Ȼɨɥɟɫɬɢ ɧɚ Ɇɸ ɬɟɠɤɢ ɜɟɪɢɝɢ 9762/3 
     Ȼɨɥɟɫɬɢ ɧɚ Ƚɚɦɚ ɬɟɠɤɢ ɜɟɪɢɝɢ 9762/3 
     Ȼɨɥɟɫɬɢ ɧɚ Ⱥɥɮɚ ɬɟɠɤɢ ɜɟɪɢɝɢ 9762/3 

ɉɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ  
     ɇɟ-ɂɝɆ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ɝɚɦɨɩɚɬɢɹ ɫ ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɨ 
ɡɧɚɱɟɧɢɟ 

9765/1 

     ɉɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɦɢɟɥɨɦ 9732/3 
     ɋɨɥɢɬɚɪɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ ɧɚ ɤɨɫɬɬɚ 9731/3 
     ȿɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ 9734/3 
     Ȼɨɥɟɫɬɢ ɧɚ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɧɚ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɟɧ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧ  
          ɉɴɪɜɢɱɧɚ ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ 9769/1 

          Ȼɨɥɟɫɬɢ ɧɚ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɤɢ ɢ ɬɟɠɤɢ ɜɟɪɢɝɢ 9769/1 
ȿɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢɬɟ 
ɫ ɦɭɤɨɡɚ ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ ɬɴɤɚɧɢ (ɆȺɅɌ ɥɢɦɮɨɦ) 

 
9699/3 

ɇɨɞɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ 9699/3 
     ɇɨɞɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ ɜ ɞɟɬɫɤɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 9699/3 
Ɏɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9690/3 
     Ɏɨɥɢɤɭɥɚɪɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ in situ 9695/1* 

     Ⱦɭɨɞɟɧɚɥɟɧ ɬɢɩ ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9695/3 
     Ɍɟɫɬɢɤɭɥɚɪɟɧ ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9690/3 
Ɏɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɜ ɞɟɬɫɤɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 9690/3 
ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ ɧɚ IRF4 9698/3 
ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɮɨɥɢɤɭɥɧɢɹ ɰɟɧɬɴɪ 9597/3 
Ɇɚɧɬɟɥɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9673/3 

     Ɇɚɧɬɟɥɧɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ in situ 9673/1* 
Ⱦɢɮɭɡɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧ ɩɨ ɞɪɭɝ 
ɧɚɱɢɧ 

9680/3 

     Ƚɟɪɦɢɧɚɬɢɜɟɧ ɰɟɧɬɴɪ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɫɭɛɬɢɩ  9680/3 
     Ⱥɤɬɢɜɢɪɚɧɢ ȼ-ɤɥɟɬɤɢ ɫɭɛɬɢɩ 9680/3 
ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɛɨɝɚɬɫɬɜɨ ɧɚ Ɍ-ɤɥɟɬɤɢ ɢ 
ɯɢɫɬɢɨɰɢɬɢ 

9688/3 



163 

 

ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɐɇɋ 9680/3 
ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɬɢɩ ɧɚ 
ɤɪɚɱɟ 

9680/3 

EBV-ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, 
ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧ ɩɨ ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ 

9680/3 

EBV-ɩɨɡɢɬɢɜɧɚ ɤɨɠɧɨɥɢɝɚɜɢɱɧɚ ɹɡɜɚ 9680/1* 

Ⱦɢɮɭɡɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧ ɫ ɯɪɨɧɢɱɧɨ 
ɜɴɡɩɚɥɟɧɢɟ 

9680/3 

     Ɏɢɛɪɢɧ-ɚɫɨɰɢɢɪɚɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ  
Ʌɢɦɮɨɢɞɧɚ ɝɪɚɧɭɥɨɦɚɬɨɡɚ, ɫɬɟɩɟɧ 1, 2 9766/1 
Ʌɢɦɮɨɢɞɧɚ ɝɪɚɧɭɥɨɦɚɬɨɡɚ, ɫɬɟɩɟɧ 3 9766/3* 
ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɦɟɞɢɚɫɬɢɧɚɥɟɧ (ɬɢɦɭɫɟɧ) ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ–
ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

9679/3 

ɂɧɬɪɚɜɚɫɤɭɥɚɪɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9712/3 
ALK-ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9737/3 

ɉɥɚɡɦɨɛɥɚɫɬɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9735/3 
ɉɴɪɜɢɱɟɧ ... ɥɢɦɮɨɦ 9678 
Ɇɭɥɬɢɰɟɧɬɪɢɱɧɚ ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ Ʉɚɫɬɟɥɦɚɧ  
HHV8-ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9738/3 
HHV8-ɩɨɡɢɬɢɜɧɨ ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 9738/1* 
Ʌɢɦɮɨɦ ɧɚ Ȼɴɪɤɢɬ 9687/3 

Ȼɴɪɤɢɬɨɩɨɞɨɛɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɚɛɟɪɚɰɢɹ 11q 9687/3* 
ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɜɢɫɨɤɚ ɫɬɟɩɟɧ ɧɚ ɦɚɥɢɝɧɟɧɨɫɬ  
     ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɜɢɫɨɤɚ ɫɬɟɩɟɧ ɧɚ ɦɚɥɢɝɧɟɧɨɫɬ ɫ 
MYC ɢ BCL2 ɢ/ɢɥɢ BCL6 ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ 

 
9680/3 

     ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɜɢɫɨɤɚ ɫɬɟɩɟɧ ɧɚ ɦɚɥɢɝɧɟɧɨɫɬ, 
ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧ ɩɨ ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ 

 
9680 

ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɧɟɤɜɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧ, ɫ ɦɟɠɞɢɧɧɢ ɱɟɪɬɢ 
ɦɟɠɞɭ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɢ ɤɥɚɫɢɱɟɫɤɢ 
ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ 

 
9596/3 

Ɂɪɟɥɢ Ɍ- ɢ NK-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ  
Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɩɪɨɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 9834/3 

Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɟɞɪɨɝɪɚɧɭɥɢɪɚɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 9831/3 
ɏɪɨɧɢɱɧɨ ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɨ ɧɚɪɭɲɟɧɢɟ ɧɚ NK-
ɤɥɟɬɤɢɬɟ 

9831/3 

Ⱥɝɪɟɫɢɜɧɚ NK-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 9948/3 
ɋɢɫɬɟɦɟɧ EBV-ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɜ ɞɟɬɫɤɚ 
ɜɴɡɪɚɫɬ 

9724/3 

ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɚɤɬɢɜɧɚ EBV ɢɧɮɟɤɰɢɹ ɧɚ Ɍ- ɢ NK-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɬɢɩ, 
ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɮɨɪɦɚ 

 

Hydroa vacciniforme-ɩɨɞɨɛɧɨ ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɨ 
ɧɚɪɭɲɟɧɢɟ 

9725/1* 

Ɍɟɠɤɚ ɚɥɟɪɝɢɹ ɨɬ ɭɯɚɩɜɚɧɟ ɨɬ ɤɨɦɚɪɢ  
Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ/ɥɢɦɮɨɦ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ 9827/3 
ȿɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɟɧ NK/T-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɧɚɡɚɥɟɧ ɬɢɩ 9719/3 
Ⱥɫɨɰɢɢɪɚɧ ɫ ɟɧɬɟɪɨɩɚɬɢɹ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9717/3 
Ɇɨɧɨɦɨɪɮɟɧ ɟɩɢɬɟɥɢɨɬɪɨɩɟɧ ɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ 
ɥɢɦɮɨɦ 

9717/3 

ɂɧɬɟɫɬɢɧɚɥɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧ ɩɨ ɞɪɭɝ 
ɧɚɱɢɧ 

9717/3 
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ɂɧɞɨɥɟɧɬɧɨ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɨ ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 
ɧɚ ɝɚɫɬɪɨɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɧɢɹ ɬɪɚɤɬ 

 
9702/1* 

ɏɟɩɚɬɨɫɩɥɟɧɚɥɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9716/3 
ɉɨɞɨɛɟɧ ɧɚ ɩɨɞɤɨɠɟɧ ɩɚɧɢɤɭɥɢɬ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9708/3 
Ɇɭɤɨɡɢɫ ɮɢɧɝɨɢɞɟɫ 9700/3 

ɋɢɧɞɪɨɦ ɧɚ ɋɟɡɚɪɢ 9701/3 
ɉɴɪɜɢɱɧɢ ɤɨɠɧɢ CD30-ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ 
ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 

 

     Ʌɢɦɮɨɢɞɧɚ ɩɚɩɭɥɨɡɚ 9718/1* 
     ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɚɧɚɩɥɚɫɬɟɧ ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9718/3 
ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɝɚɦɚ ɞɟɥɬɚ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9726/3 
ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ CD8-ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ ɚɝɪɟɫɢɜɟɧ ɟɩɢɞɟɪɦɨɬɪɨɩɟɧ 
ɰɢɬɨɬɨɤɫɢɱɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

 
9709/3 

ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɚɤɪɚɥɟɧ CD8-ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ 
ɥɢɦɮɨɦ 

9709/3* 

ɉɴɪɜɢɱɧɨ ɤɨɠɧɨ CD4-ɩɨɡɢɬɢɜɧɨ ɫ ɦɚɥɤɢ/ɫɪɟɞɧɢ Ɍ-ɤɥɟɬɤɢ 
ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 

 
9709/1 

ɉɟɪɢɮɟɪɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧ ɩɨ ɞɪɭɝ 
ɧɚɱɢɧ 

9702/3 

Ⱥɧɝɢɨɢɦɭɧɨɛɥɚɫɬɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9705/3 
Ɏɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 9702/3 
ɇɨɞɚɥɟɧ ɩɟɪɢɮɟɪɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɮɟɧɨɬɢɩ ɧɚ Ɍ-
ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ ɯɟɥɩɟɪ 

9702/3 

Ⱥɧɚɩɥɚɫɬeɧ ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ALK-ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ 9714/3 

Ⱥɧɚɩɥɚɫɬeɧ ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ALK-ɧɟɝɚɬɢɜɟɧ 9715/3* 
Ⱥɫɨɰɢɢɪɚɧ ɫ ɝɪɴɞɧɢ ɢɦɩɥɚɧɬɢ ɚɧɚɩɥɚɫɬeɧ ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ 
ɥɢɦɮɨɦ 

9715/3* 

Ʌɢɦɮɨɦɢ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ  
ɇɨɞɭɥɚɪɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɨ 
ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚɧɟ 

9659/3 

Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ 9650/3 
     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫ ɧɨɞɭɥɚɪɧɚ ɫɤɥɟɪɨɡɚ 9663/3 
     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫ ɨɛɢɥɢɟ ɨɬ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ 9651/3 

     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫɴɫ ɫɦɟɫɟɧ ɰɟɥɭɥɚɪɢɬɟɬ 9652/3 
     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɨ 
ɢɡɱɟɪɩɜɚɧɟ 

9653/3 

Ʌɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ ɫ 
ɢɦɭɧɨɞɟɮɢɰɢɬ 

 

ɉɨɫɬɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɨɧɧɢ ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ /ɉɌɅɁ/ 

 

     ɇɟɞɟɫɬɪɭɤɬɢɜɧɢ ɩɨɫɬɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɨɧɧɢ 
ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ  

 

          ɉɥɚɡɦɨɰɢɬɧɚ ɯɢɩɟɪɩɥɚɡɢɹ ɉɌɅɁ  
          ɂɧɮɟɤɰɢɨɡɧɚ ɦɨɧɨɧɭɤɥɟɨɡɚ ɉɌɅɁ  

          Ɉɛɢɥɧɚ ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɧɚ ɯɢɩɟɪɩɥɚɡɢɹ  
     ɉɨɥɢɦɨɪɮɧɢ ɩɨɫɬɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɨɧɧɢ 
ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 

9971/1 

     Ɇɨɧɨɦɨɪɮɧɢ ɩɨɫɬɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɨɧɧɢ 
ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 

** 

     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɉɌɅɁ 9650/3 
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Ⱦɪɭɝɢ ɹɬɪɨɝɟɧɧɢ ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ ɫ ɢɦɭɧɨɞɟɮɢɰɢɬ 
ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 

 

ɏɢɫɬɢɨɰɢɬɧɢ ɢ ɞɟɧɞɪɢɬɧɨɤɥɟɬɴɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ  
ɏɢɫɬɢɨɰɢɬɟɧ ɫɚɪɤɨɦ 9755/3 
Ʌɚɧɝɟɪɯɚɧɫɨɜɚ ɯɢɫɬɢɨɰɢɬɨɡɚ, ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧɚ ɩɨ ɞɪɭɝ 
ɧɚɱɢɧ 

9751/1 

Ʌɚɧɝɟɪɯɚɧɫɨɜɚ ɯɢɫɬɢɨɰɢɬɨɡɚ, ɦɨɧɨ/ɩɨɥɢɫɬɨɬɧɚ 9751/1 
Ʌɚɧɝɟɪɯɚɧɫɨɜɚ ɯɢɫɬɢɨɰɢɬɨɡɚ, ɞɢɫɟɦɢɧɢɪɚɧɚ 9751/3 
Ʌɚɧɝɟɪɯɚɧɫɨɜ ɫɚɪɤɨɦ 9756/3 
ɇɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧ ɞɟɧɞɪɢɬɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɬɭɦɨɪ 9757/3 
... 9757/3 
Ɏɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ ɞɟɧɞɪɢɬɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɫɚɪɤɨɦ 9758/3 
Ɏɢɛɪɨɛɥɚɫɬɟɧ ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɬɭɦɨɪ 9759/3 

Ⱦɢɫɟɦɢɧɢɪɚɧ ɸɜɟɧɢɥɟɧ ɤɫɚɧɬɨɝɪɚɧɭɥɨɦ  
Ȼɨɥɟɫɬ ɧɚ ȿɪɞɯɚɣɦ-ɑɟɫɬɟɪ 9749/3 
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ʿ̬еку̬̭о̛̬̦ л̴̛̥о̛д̛̦ ̦еопл̛̛̌̚ - O̭т̬̌ л̴̛̥о̍л̭̌т̦̌ ле̏ке̛̥я/л̴̛̥о̥ 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
 Ɉɫɬɪɢɬɟ ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ (ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɢ) ɥɟɜɤɟɦɢɢ (ɈɅɅ) ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚɬ ɤɥɨɧɚɥɧɢ 
ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢɬɟ ɩɪɨɝɟɧɢɬɨɪɧɢ ɤɥɟɬɤɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɧɚɥɢɰɟ 
ɨɬɤɥɨɧɟɧɢɹ ɜ ɥɢɦɮɨɢɞɧɚɬɚ ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɰɢɹ ɢ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ, ɜ ɪɟɡɭɥɬɚɬ 
ɧɚ ɤɨɢɬɨ ɧɚɫɬɴɩɜɚ ɩɪɟɤɨɦɟɪɧɚ ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ ɢ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɱɧɢ 
ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɢ/ɢɥɢ ɜ ɞɪɭɝɢ ɨɪɝɚɧɢ ɢ ɬɴɤɚɧɢ.  
Ɂɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ ɢ ɱɟɫɬɨɬɚ: 1.28/100000 ɜ ȿɜɪɨɩɚ ɫɴɫ ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɢ ɜɴɡɪɚɫɬɨɜɢ 
ɜɚɪɢɚɰɢɢ (0.53 ɦɟɠɞɭ 45-54-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ, ɨɤɨɥɨ 1.0 ɦɟɠɞɭ 55-74 ɝɨɞ., 1.45 
ɦɟɠɞɭ 75-99-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ). 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016 
ȼ-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ1/ ɥɢɦɮɨɦ2  

  ȼ-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ1/ ɥɢɦɮɨɦ2 ,  ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɩɨ ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ 
  ȼ-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ1/ ɥɢɦɮɨɦ2  ɫ ɪɟɤɭɪɟɧɬɧɢ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ:   

 ȼ-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ1/ ɥɢɦɮɨɦ2 ɫ t(9;22)(q34;q11.2); BCR-ABL1 

 ȼ-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ1/ ɥɢɦɮɨɦ2 ɫ t(v;11q23); ɄɌɆ2Ⱥ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ 

 ȼ-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ1/ ɥɢɦɮɨɦ2 ɫ t(12;21)(,13.2;q22.1); ETV6-RUNX1 

 ȼ-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ1/ ɥɢɦɮɨɦ2 ɫ ɯɢɩɟɪɞɢɩɥɨɢɞɢɹ 

 ȼ-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ1/ ɥɢɦɮɨɦ2 ɫ ɯɢɩoɞɢɩɥɨɢɞɢɹ 

 ȼ-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ1/ ɥɢɦɮɨɦ2 ɫ t(5;14)(q31;q32); IL3-IGH 

 ȼ-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ1/ ɥɢɦɮɨɦ2ɫt(1;19)(q23;p13.3); TCF3-PBX1 

 ȼ-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ1/ ɥɢɦɮɨɦ2, BCR-ABL1-ɩɨɞɨɛɧɚ (ɭɫɥɨɜɟɧ ɩɨɞɬɢɩ) 
 ȼ-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ1/ ɥɢɦɮɨɦ2ɫiAMP21 (ɭɫɥɨɜɟɧ ɩɨɞɬɢɩ) 

T-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ/ɥɢɦɮɨɦ 

 ɉɪɟɤɭɪɫɨɪɧɚ ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ ɨɬ ɪɚɧɧɢ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɢ  
(ɭɫɥɨɜɟɧ ɩɨɞɬɢɩ) 

 NK-ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ/ɥɢɦɮɨɦ  (ɭɫɥɨɜɟɧ ɩɨɞɬɢɩ) 
 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ  
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 
Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ 

 Ȼɢɨɯɢɦɢɹ – ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚɮɭɧɤɰɢɹ, LDH, 
ɚɥɛɭɦɢɧ 

 Ʉɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɢ ɬɟɫɬɨɜɟ 

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ. 
 

Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɚɫɩɢɪɚɰɢɹ/ɛɢɨɩɫɢɹ 

 ɂɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɢɡɚɰɢɹ : 
 ɋɤɪɢɧɢɪɚɳɢ ɰɢɬɨɩɥɚɡɦɟɧɢ ɦɚɪɤɟɪɢ ɡɚ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɥɢɧɟɣɧɚ 

ɩɪɢɧɚɞɥɟɠɧɨɫɬ: cyCD3 ɡɚ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɢɧɢɹ, cyCD79a ɡɚ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ 
ɥɢɧɢɹ, cyMyeloperoxidase ɡɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɢɧɢɹ.  

 Ʌɢɧɟɣɧɨ-ɧɚɫɨɱɟɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ (ɧɟ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ ɞɜɟ ɡɚ ɥɢɧɢɹ) ɡɚ 
ɩɨɬɜɴɪɠɞɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɚɬɚ ɧɚɫɨɤɚ:Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɨ ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ - CD7 ɢ 
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CD2; ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɨ ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ – CD19 ɢ CD22. 
 ɞɟɮɢɧɢɪɚɧɟ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢ ɫ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɰɢɹ ɢ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧ ɫɬɚɞɢɣ 

ɧɚ ɦɚɬɭɪɚɰɢɹ - CD10, CD19, CD20, CD22, CD34, TdT, cyIgM, smIgM, 
kappa, lambda.  

 ɞɟɮɢɧɢɪɚɧɟ ɧɚ ɛɥɚɫɬɢ ɫ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɰɢɹ ɢ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧ ɫɬɚɞɢɣ 
ɧɚ ɦɚɬɭɪɚɰɢɹ - CD1a, CD2, smCD3, CD4, CD5, CD7, CD8, TCR alfa/beta, 
TCR gamma/delta. 

 Kɨɧɜɟɧɰɢɨɧɚɥɧɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ  
 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ 

ɜɤɥɸɱɜɚɳɢ: BCR-ABL1, ETV6-RUNX1, TCF3-PBX1 ɩɪɢ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɢ SIL-TAL1 
ɩɪɢ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɈɅɅ 

 
ɏɪɨɦɨɡɨɦɧɢ ɚɛɟɪɚɰɢɢ Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɢ ɚɛɟɪɚɰɢɢ ɑɟɫɬɨɬɚ (%) 
  ɞɟɰɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ 
_______________________________________________________________________ 
B-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɮɟɧɨɬɢɩ 
(8;14)(q24;q32) c-myc 2 4 
t(8;22)(q24;q11) c-myc   
t(2;8)(p11;q24) c-myc   
Pre-B ɮɟɧɨɬɢɩ 
t(1;19)(q23;p13) TCF3-PBX1 ɮɭɡɢɨɧɟɧ ɩɪɨɬɟɢɧ 5 3 
t(7;19)(q22;p13)  1 1 
t(9;22)(q34;q11) bcr-abl ɮɭɡɢɨɧɟɧ ɩɪɨɬɟɢɧ 4 25 
t(12;21) ETV6-RUNX1ɮɭɡɢɨɧɟɧ ɩɪɨɬɟɢɧ 22 2 
t(1;11)(q32;q23) MLL (AF1) ɮɭɡɢɨɧɟɧ ɩɪɨɬɟɢɧ 1 1 
t(11;19)(q23;p13) MLL-ENL ɮɭɡɢɨɧɟɧ ɩɪɨɬɟɢɧ 1 1 
ɏɢɩɟɪɞɢɩɥɨɢɞɧɨɫɬ (> 50 chromosomes) 25 6 
ɏɢɩɨɞɢɩɥɨɢɞɧɨɫɬ (< 45 chromosomes) 1 4 
Pro-B ɮɟɧɨɬɢɩ 
t(4;11)(q21;q23) MLL-AF4 ɮɭɡɢɨɧɟɧ ɩɪɨɬɟɢɧ 4 5 
T-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɮɟɧɨɬɢɩ 
t(11;14)(p13p15;q11) TCRα/δ-TtG1, zinc finger protein 4 6 
t(11;14)(q24;q11) TCRα/δ-TCL3, ɩɪɨɬɨɨɧɤɨɝɟɧ 1 1 
t(7;19)(q35;p13) TCRȕ lyl1, helix-loop-helix 3 2 
ɋɥɭɱɚɣɧɢ ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɢ  28 41 
 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 

 Ɋɟɧɬɝɟɧɨɝɪɚɮɢɹ – ɛɹɥ ɞɪɨɛ ɢ ɫɴɪɰɟ 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  
 Ɋɟɧɬɝɟɧ ɢɥɢ ɋɌ ɧɚ ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ, ɤɨɪɟɦ ɢ ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ 

 Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɴɪɞɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ – ȿɄȽ, ɟɯɨɤɚɪɞɢɨɝɪɚɮɢɹ 

 ɏɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ 
ɬɭɦɨɪɟɧ ɢɧɮɢɥɬɪɚɬ ɜ ɫɥɭɱɚɣ ɧɚ ɥɢɦɮɨɦɧɚ ɢɡɹɜɚ  

 ɋɟɪɭɦɟɧ ɬɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ  
 Ʉɪɢɨɩɪɟɡɟɪɜɚɰɢɹ ɧɚ ɫɩɟɪɦɚ ɢ ɹɣɰɟɤɥɟɬɤɢ  
 ɉɪɟɰɟɧɤɚ ɧɚ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹɬɚ ɡɚ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ 

(ɜɤɥɸɱɢɬɟɥɧɨ HLA ɬɢɩɢɡɢɪɚɧɟ)  
 ɏɟɩɚɬɢɬɢ A, B, C; HIV-1 ɬɟɫɬɨɜɟ 

 Ʌɭɦɛɚɥɧɚ ɩɭɧɤɰɢɹ  
 Ȼɢɨɛɚɧɤɢɪɚɧɟ. ɂɡɜɴɪɲɜɚ ɫɟ ɫɥɟɞ ɩɨɞɩɢɫɜɚɧɟ ɧɚ ɢɧɮɨɪɦɢɪɚɧɨ ɫɴɝɥɚɫɢɟ ɨɬ 
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ɩɚɰɢɟɧɬɚ. ɉɪɨɛɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɜɤɥɸɱɜɚɬ ɩɪɨɛɢ, ɜɡɟɬɢ ɩɪɟɞɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ, 
ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ ȾɇɄ ɢ ɊɇɄ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ (ɫɴɯɪɚɧɟɧɢɟ ɩɪɢ −80°C) ɢɥɢ ɥɟɜɤɟɦɢɱɧɢ 
ɤɥɟɬɤɢ (ɫɴɯɪɚɧɟɧɢɟ ɩɪɢ −196°C). 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
ɂɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ, ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ ɢ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɚ 
ɝɟɧɟɬɢɤɚ 
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
ɇɚɣ-ɜɚɠɧɢɬɟ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɢ ɡɚ ɫɬɪɚɬɢɮɢɰɢɪɚɧɟ ɢ 
ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ, ɤɨɢɬɨ ɫɟ ɧɭɠɞɚɹɬ ɨɬ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɜ ɩɴɪɜɚ  
ɩɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ 

 ȼɴɡɪɚɫɬ  
-ɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ: <50 ɝɨɞɢɧɢ  (CR >80%, LFS>30%) 
-ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ:  ≥50  ɝɨɞɢɧɢ (CR <60%, LFS <20%) 

 Ʌɟɜɤɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ  
-ɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ:  <30 ɯ 109 G/L ɩɪɢ B - ɈɅɅ; <100 ɯ 109 G/L ɩɪɢ T-ɈɅɅ 
-ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ:  >30 ɯ 109 G/L ɩɪɢ B - ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɧɚ ɈɅɅ; >100 ɯ 109 G/L ɩɪɢ 
T-ɈɅɅ  

 ɂɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩ  
- ɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ: ɩɪɟ Ɍ-ɈɅɅ 
- ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ: ɩɪɟ- ɢ ɩɪɨ-B-ɈɅɅ ɢ ɩɪɨ-T-ɈɅɅ; ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩ 
ɫɴɨɬɜɟɬɫɬɜɚɳ ɧɚ ɡɪɹɥɚ ȼ- ɢ Ɍ- ɈɅɅ ɢɦɚ ɨɬɧɨɫɢɬɟɥɧɨ ɩɨ-ɞɨɛɪɚ ɩɪɨɝɧɨɡɚ ɩɪɢ 
ɫɴɜɪɟɦɟɧɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɩɨ-ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɢ.  

 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ  
-ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ: t(9;22) /BCR-ABL ɢɥɢ t(4;11) ɩɨɡɢɬɢɜɧɚ B-ɩɪɟɤɭɪɫɨɪɧɚ ɈɅɅ 

 Ⱦɢɧɚɦɢɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ 
Ʌɨɲ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɧɚ ɩɪɟ-ɮɚɡɚ ≥1ɯ109/ɥ 
Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ≥5% ɧɚ ɞɟɧ 8-15 
ɉɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɩɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ ɫ >1ɤɭɪɫ 
ɇɢɜɨ ɧɚ MRD ɫɥɟɞ ɢɧɞɭɤɰɢɹ- ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ MRD ɫɥɟɞ ɢɧɞɭɤɰɢɹ. 
 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

ɋɴɝɥɚɫɧɨ ɫɴɜɪɟɦɟɧɧɢɬɟ ɤɨɧɰɟɩɰɢɢ, ɧɟɨɩɥɚɡɢɹɬɚ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɩɪɟɞɢɦɧɨ ɤɚɬɨ 
ɥɢɦɮɨɦ ɜ ɫɥɭɱɚɢɬɟ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɟ ɧɚɥɢɰɟ ɬɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ ɫ ɦɟɞɢɚɫɬɢɧɚɥɧɚ ɢɥɢ ɫ ɞɪɭɝɚ 
ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ ɢ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ 20% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, ɚ ɤɚɬɨ ɥɟɜɤɟɦɢɹ - ɩɪɢ 
ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 20% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ 
ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ. 
 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟɬɨ ɧɚ OɅɅ ɟ ɩɨɤɚɡɚɧɢɟ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ  
5.1.2. Kɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ: 
ɉɪɟɞɢ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɩɨɞɯɨɞɹɳɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫɟ ɩɪɟɰɟɧɹɜɚ ɤɴɦ ɤɨɹ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɞɜɟ 
ɝɪɭɩɢ ɫɟ ɱɢɫɥɢ ɩɚɰɢɟɧɬɴɬ: 
 
5.1.2.1.  ɉɨɞɥɟɠɚɳɢ ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɜɤɥɸɱɜɚɳɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ): 
 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ ɢɥɢ ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɥɚ ɨɫɬɪɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, 

ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧa ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹɬɚ ɧɚ ɋɜɟɬɨɜɧɚɬɚ 
Ɂɞɪɚɜɧɚ Ɉɪɝɚɧɢɡɚɰɢɹ.  

 ȼɴɡɪɚɫɬ ɧɚɞ 18 ɝɨɞɢɧɢ. 
 ɉɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɚ/ɪɟɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɚ 
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ɢ/ɢɥɢ ɤɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ:  
 Ɂɚɞɨɜɨɥɢɬɟɥɧɚ ɤɚɪɞɢɨɥɨɝɢɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ, ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɩɨɫɪɟɞɫɬɜɨɦ 

ɟɯɨɤɚɪɞɢɨɝɪɚɮɢɹ, ɤɚɬɨ ɮɪɚɤɰɢɹɬɚ ɧɚ ɢɡɬɥɚɫɤɜɚɧɟ ɧɚ ɥɹɜɚ ɤɚɦɟɪɚ ɧɚ 
ɫɴɪɰɟɬɨ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɟ ≥50%. 

 Ɂɚɞɨɜɨɥɢɬɟɥɧɚ ɤɨɚɝɭɥɚɰɢɨɧɧɚ, ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɢ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ, 
ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ ɫɩɨɪɟɞ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɢɬɟ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɚɬɚ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɢɹ 
ɩɪɟɞɢ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ. 

 Ⱥɤɬɢɜɢɪɚɧɨɬɨ ɩɚɪɰɢɚɥɧɨ ɬɪɨɦɛɨɩɥɚɫɬɢɧɨɜɨ ɢ ɩɪɨɬɪɨɦɛɢɧɨɜɨ ɜɪɟɦɟ ɬɪɹɛɜɚ 
ɞɚ ɛɴɞɚɬ ≤ 1,5 ɩɴɬɢ ɧɚɞ ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ ɧɚ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɢɹɬɚ. 

 ɂɡɱɢɫɥɟɧɢɹɬ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧɨɜ ɤɥɢɪɴɧɫ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ > 50 ɦɥ/ɦɢɧ 
 ɇɢɜɚɬɚ ɧɚ ɚɫɩɚɪɬɚɬ ɚɦɢɧɨɬɪɚɧɫɮɟɪɚɡɚ (ȺɋɌ) ɢ ɚɥɚɧɢɧ ɚɦɢɧɨɬɪɚɧɫɮɟɪɚɡɚ 

(ȺɅɌ) ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ≤ 3 ɩɴɬɢ ɧɚɞ ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ; ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ 
ɨɛɳɢɹ ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ≤ 2 ɩɴɬɢ ɧɚɞ ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ 
ɝɪɚɧɢɰɚ. 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɞɨɛɪɨ ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɧɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ECOG/WHO≤2, ɨɰɟɧɟɧɨ ɫɴɝɥɚɫɧɨ 
ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɂɡɬɨɱɧɚɬɚ ɤɨɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɨɧɤɨɥɨɝɢɱɧɚ ɝɪɭɩɚ (Eastern Cooperative 
Oncology Group). 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɪɨɜɟɞɟɧ ɤɨɧɜɟɧɰɢɨɧɚɥɟɧ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ ɢ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɟɧ 
ɩɪɨɮɢɥ, ɨɫɴɳɟɫɬɜɟɧ ɜ ɫɩɟɰɢɚɥɢɡɢɪɚɧɚ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɢɹ.  

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɨɬ ɠɟɧɫɤɢ ɩɨɥ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɨɬ ɦɴɠɤɢ ɩɨɥ ɫɥɟɞɜɚ 
ɞɚ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɩɪɟɞɩɚɡɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ ɫ ɰɟɥ ɢɡɛɹɝɜɚɧɟ ɧɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɜ 
ɯɨɞɚ ɧɚ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɨɬɨ ɰɢɬɨɫɬɚɬɢɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ. 

 
5.1.2.2.  ɇɟ ɩɨɞɥɟɠɚɬ ɧɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɢɡɤɥɸɱɜɚɳɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ) - ɉɪɢ ɬɟɡɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɢ ɫɯɟɦɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɢ 
ɧɟɝɨɜɢɬɟ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ: 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɥɨɲɨ ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɧɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ECOG/WHO>2, ɨɰɟɧɟɧɨ ɫɴɝɥɚɫɧɨ 
ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɂɡɬɨɱɧɚɬɚ ɤɨɨɩɟɪɚɬɢɜɧɚ ɨɧɤɨɥɨɝɢɱɧɚ ɝɪɭɩɚ. 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɮɪɚɤɰɢɹ ɧɚ ɢɡɬɥɚɫɤɜɚɧɟ ɧɚ ɥɹɜɚ ɤɚɦɟɪɚ ɧɚ ɫɴɪɰɟɬɨ <50%, 
ɭɫɬɚɧɨɜɟɧɚ ɩɨɫɪɟɞɫɬɜɨɦ ɟɯɨɤɚɪɞɢɨɝɪɚɮɢɹ.  

 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɨɪɝɚɧɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ: ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ ≥ 1,5 ɩɴɬɢ; ȺɋɌ ɢɥɢ ȺɅɌ ≥ 2,5 
ɩɴɬɢ ɧɚɞ ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ ɧɚ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɢɹɬɚ, ɤɨɟɬɨ ɧɟ ɫɟ ɞɴɥɠɢ ɧɚ 
ɨɫɬɪɚɬɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ; ɬɟɠɤɚ ɫɴɪɞɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ – ɤɥɚɫ III ɢɥɢ IV 
ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ ɇɸɣɨɪɫɤɚɬɚ ɤɚɪɞɢɨɥɨɝɢɱɧɚ ɚɫɨɰɢɚɰɢɹ (New York Heart 
Association – NYHA); ɬɟɠɤɨ ɨɛɫɬɪɭɤɬɢɜɧɨ ɢɥɢ ɪɟɫɬɪɢɤɬɢɜɧɨ ɜɟɧɬɢɥɚɰɢɨɧɧɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ. 

 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɬɟɠɤɚ ɢɥɢ ɧɟɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɹ. 
 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɬɟɠɤɢ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɥɢ ɩɫɢɯɢɚɬɪɢɱɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ. 
 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫɴɫ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɨ ɧɟɤɨɧɬɪɨɥɢɪɚɧɨ ɨɧɤɨɥɨɝɢɱɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɤɚɬɨ ɟ 

ɧɚɥɢɰɟ > 30% ɪɢɫɤ ɨɬ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ ɟɞɧɚ ɤɚɥɟɧɞɚɪɧɚ 
ɝɨɞɢɧɚ.  

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ, ɧɨɫɢɬɟɥɢ ɧɚ ɜɢɪɭɫɚ ɧɚ ɱɨɜɟɲɤɢɹ ɢɦɭɧɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ, ɤɚɤɬɨ ɢ ɛɨɥɧɢ ɫ 
ɚɤɬɢɜɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɹ ɫ ɜɢɪɭɫɢɬɟ ɧɚ ɯɟɩɚɬɢɬ ȼ, ɯɟɩɚɬɢɬ ɋ ɢ ɯɟɩɚɬɢɬ Ⱥ. 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɜɢɫɨɤ ɤɨɦɨɪɛɢɞɟɧ ɢɧɞɟɤɫ. 
 ɉɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɚ ɞɚɥɢ ɫɴɝɥɚɫɢɟ ɡɚ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ. 

 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
A. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ ɈɅɅ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɫɴɨɛɪɚɡɧɨ 

ɫɥɟɞɧɢɹ ɚɥɝɨɪɢɬɴɦ: 
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Ʌɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ ɈɅɅ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɨɬ ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ 
t(9;22) /BCR-ABL ɢ ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ ɧɚ ɛɨɥɧɢɬɟ. ɉɨ ɬɨɡɢ ɧɚɱɢɧ ɡɚɛɨɥɟɥɢɬɟ ɨɬ ɈɅɅ ɫɟ 
ɪɚɡɞɟɥɹɬ ɧɚ ɲɟɫɬ ɩɨɞɝɪɭɩɢ: (1) ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 40-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɫ t(9;22) 
/BCR-ABL; (2) ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 40-65 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɫ t(9;22) /BCR-ABL; (3) 

ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 40-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɛɟɡ t(9;22) /BCR-ABL; (4) ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ 40-65 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɛɟɡ t(9;22) /BCR-ABL; (5) ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 
65 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɫ t(9;22) /BCR-ABL; (6) ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 65 ɝɨɞɢɲɧɚ 
ɜɴɡɪɚɫɬ ɫ t(9;22) /BCR-ABL. 

1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 40-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɫ t(9;22)/BCR-ABL – 

ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ (imatinib; dasatinib) ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ 
ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɪɨɬɨɤɨɥɢ: BFM ALL 2000, Hyper-CVAD/Methotrexate-

Cytarabine, GMALL 07/2003. 

2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 40-65 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɫ t(9;22)/BCR-ABL – 

ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ (imatinib; dasatinib) ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ 
ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɪɨɬɨɤɨɥɢ: Hyper-CVAD/Methotrexate-Cytarabine, GMALL 

07/2003, CALGB 8811. 

3. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 40-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɛɟɡ t(9;22)/BCR-ABL – 

ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫ ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɪɨɬɨɤɨɥɢ: BFM ALL 2000, Hyper-CVAD/ 

Methotrexate-Cytarabine, GMALL 07/2003, GRAAL 2003, PETHEMA ALL-96. 

4. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 40-65 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɛɟɡ t(9;22)/BCR-

ABL – ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫ ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɪɨɬɨɤɨɥɢ: Hyper-CVAD/Methotrexate-
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Cytarabine, GMALL 07/2003, CALGB 8811. 

5. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 65 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɫ t(9;22)/BCR-ABL 

– ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ (imatinib; dasatinib) ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ 
ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ ɢ/ɢɥɢ ɜɢɧɤɪɢɫɬɢɧ. 

6. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 65 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɛɟɡ t(9;22) /BCR-

ABL – ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ ɢ/ɢɥɢ ɜɢɧɤɪɢɫɬɢɧ, Hyper-
CVAD/Methotrexate-Cytarabine ɜ ɪɟɞɭɰɢɪɚɧɢ ɞɨɡɢ, CALGB 9111. 
 

5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɢ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢ ɥɢɧɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɚ ɢɥɢ ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɥɚ ɈɅɅ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɜɚ 
ɫɴɨɛɪɚɡɧɨ ɫɥɟɞɧɢɹ ɚɥɝɨɪɢɬɴɦ: 
 
 

 
 

1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 40-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɫ t(9;22) /BCR-ABL – 

ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ (imatinib; dasatinib) ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ 
ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɪɨɬɨɤɨɥɢ: BFM ALL 2000, Hyper-CVAD/Methotrexate-

Cytarabine, GMALL 07/2003, Blinatomumab, Inotuzumab ozogamicin. ɂɡɩɨɥɡɜɚ ɫɟ 
ɪɚɡɥɢɱɧɚ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɨɬ ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɟɧ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ ɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥ 
ɨɬ ɬɚɡɢ, ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɚ ɩɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ ɈɅɅ.  

2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 40-65 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɫ t(9;22) /BCR-ABL 
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– ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ (imatinib; dasatinib) ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ 
ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɪɨɬɨɤɨɥɢ: Hyper-CVAD/Methotrexate-Cytarabine, GMALL 

07/2003, CALGB 8811, Blinatomumab, Inotuzumab ozogamicin. ɂɡɩɨɥɡɜɚ ɫɟ 
ɪɚɡɥɢɱɧɚ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɨɬ ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɟɧ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ ɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥ 
ɨɬ ɬɚɡɢ, ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɚ ɩɪɢ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ ɈɅɅ. 

3. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 40-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɛɟɡ t(9;22) /BCR-ABL – 

ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫ ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɪɨɬɨɤɨɥɢ: Blinatomumab (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 1), 
Inotuzumab ozogamicin (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 1), Nelarabine, BFM ALL 2000, Hyper-

CVAD/Methotrexate-Cytarabine, GMALL 07/2003, GRAAL 2005, PETHEMA ALL-96, 

Clofarabine-ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ ɪɟɠɢɦɢ, Cytarabine-ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ ɪɟɠɢɦɢ. ɂɡɩɨɥɡɜɚ ɫɟ 
ɪɚɡɥɢɱɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥ ɨɬ ɬɨɡɢ, ɢɡɩɨɥɡɜɚɧ ɩɪɢ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ 
ɈɅɅ. 

4. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 40-65 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɛɟɡ t(9;22) /BCR-

ABL – ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫ ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɪɨɬɨɤɨɥɢ: Blinatomumab (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 
1),Inotuzumab ozogamicin (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 1), Nelarabine, Hyper-CVAD/Methotrexate-

Cytarabine, GMALL 07/2003, CALGB 8811, Clofarabine-ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ ɪɟɠɢɦɢ, 
Cytarabine-ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ ɪɟɠɢɦɢ. ɂɡɩɨɥɡɜɚ ɫɟ ɪɚɡɥɢɱɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥ 
ɨɬ ɬɨɡɢ, ɢɡɩɨɥɡɜɚɧ ɩɪɢ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ ɈɅɅ. 

5. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 65 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɫ t(9;22) /BCR-ABL 

– ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ (imatinib; dasatinib) ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ 
ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ ɢ/ɢɥɢ ɜɢɧɤɪɢɫɬɢɧ. ɂɡɩɨɥɡɜɚ ɫɟ ɪɚɡɥɢɱɧɚ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɨɬ 
ɬɢɪɨɡɢɧ-ɤɢɧɚɡɟɧ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ ɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥ ɨɬ ɬɚɡɢ, ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɚ ɩɪɢ 
ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ ɈɅɅ. 

6. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 65 ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɛɟɡ t(9;22) /BCR-

ABL – ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ ɢ/ɢɥɢ ɜɢɧɤɪɢɫɬɢɧ, Hyper-
CVAD/Methotrexate-Cytarabine ɜ ɪɟɞɭɰɢɪɚɧɢ ɞɨɡɢ, CALGB 9111. ɂɡɩɨɥɡɜɚ ɫɟ 
ɪɚɡɥɢɱɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥ ɨɬ ɬɨɡɢ, ɢɡɩɨɥɡɜɚɧ ɩɪɢ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɚ 
ɈɅɅ. 
 

Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ – ɜɢɠ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ. 
 

5.2.3. ɋɴɩɴɬɫɬɜɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  
 ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫ ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɰɢ ɢ ɚɧɬɢɦɢɤɨɬɢɰɢ ɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ. 

Ⱥɧɬɢɛɢɨɬɢɱɧɚɬɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ ɛɨɥɧɢ ɫ ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹ, ɧɨ ɚɮɟɛɪɢɥɧɢ ɟ ɫɩɨɪɧɚ. 
ɇɚ ɮɟɛɪɢɥɧɨ ɛɨɥɧɢɬɟ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɰɢ ɢ ɚɧɬɢɦɢɤɨɬɢɰɢ. 

 ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɧɚ G-CSF  ɜɨɞɢ ɞɨ ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɨ ɫɤɴɫɹɧɚɧɟ ɧɚ ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹɬɚ, 
ɤɚɤɬɨ ɢ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɰɢ. ɂɡɩɨɥɡɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɪɚɫɬɟɠɧɢɹ 
ɮɚɤɬɨɪ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɫɩɪɹɧ ɦɢɧɢɦɭɦ 7 ɞɧɢ ɩɪɟɞɢ ɢɡɜɴɪɲɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɧɬɪɨɥɧɨ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, ɬɴɣ ɤɚɬɨ ɬɨɣ ɦɨɠɟ ɞɚ ɞɨɜɟɞɟ ɞɨ ɝɪɟɲɧɚ 
ɢɧɬɟɪɩɪɟɬɚɰɢɹ ɧɚ ɧɚɯɨɞɤɚɬɚ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ. 

 Ʉɪɴɜɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ: 
ɂɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ ɫɜɨɛɨɞɧɢ ɨɬ ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ ɡɚ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ 
ɉɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɨɥɴɱɟɧɢ ɤɪɴɜɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ  
ɉɪɚɝɨɜɟ ɡɚ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɹ – ɯɟɦɨɬɪɨɧɫɮɭɡɢɢ ɩɪɢ Hb  80 g/l; ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ 
ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ ɡɚ ɛɨɥɧɢ ɫ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ  10 ɯ109/l.  ɉɪɢ ɩɪɨɹɜɢ ɧɚ ɤɴɪɜɟɧɟ ɨɬ 
ɝɚɫɬɪɨɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɧɢɹ ɬɪɚɤɬ ɢɥɢ ɛɹɥ ɞɪɨɛ ɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢɹɬ ɛɪɨɣ 
ɞɚ ɟ 50 ɯ109/l ɢ ɨɤɨɥɨ 100 ɯ109/l. ɉɪɢ ɐɇɋ ɯɟɦɨɪɚɝɢɢ. 
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 ɏɢɩɟɪɥɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ, ɥɟɜɤɨɫɬɚɡɚ – ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ ɫɟ ɩɪɢ ɥɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ  100 ɯ109/l. 
Ɍɨɜɚ ɟ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɮɚɤɬɨɪ ɢ ɫɚ ɫ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ɡɚ ɪɚɧɧɚ ɫɦɴɪɬ. 
Ɋɟɚɥɢɡɢɪɚ ɫɟ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɥɟɜɤɚɮɟɪɟɡɚ. 

 ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ ɬɭɦɨɪɥɢɡɢɫ ɫɢɧɞɪɨɦ – ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ ɫɟ ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɩɪɢ ɛɨɥɧɢ ɫ 
ɯɢɩɟɪɥɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ  100 ɯ109/l ɢ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚ ɤɨɥɟɤɰɢɹ ɧɚ ɦɟɬɚɛɨɥɢɬɧɢ 
ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ ɤɚɬɨ ɯɢɩɟɪɭɪɢɤɟɦɢɹ, ɯɢɩɟɪɮɨɫɮɚɬɟɦɢɹ, ɯɢɩɟɪɤɚɥɢɟɦɢɹ ɢ 
ɯɢɩɨɤɚɥɰɢɟɦɢɹ ɢ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɫɬɢɝɧɟ ɞɨ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ. Ɍɟɪɚɩɢɹ – 
ɯɢɩɟɪɯɢɞɪɚɬɚɰɢɹ, ɚɥɤɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɭɪɢɧɚɬɚ ɢ allopurinol  

 ɋɨɥɟɜɢ ɢɥɢ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɧɢ ɤɚɩɤɢ ɡɚ ɨɱɢ ɩɪɢ ɛɨɥɧɢ ɥɟɤɭɜɚɳɢ ɫɟ ɫ ɜɢɫɨɤɚ 
ɞɨɡɚ Cytarabine ɞɨ 24-ɹ ɱɚɫ ɫɥɟɞ ɡɚɜɴɪɲɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ. 

 Ȼɨɥɧɢɬɟ ɧɚ ɜɢɫɨɤɚ ɞɚɡɚ Ara-ɋ (ɨɫɨɛɟɧɨ ɬɟɡɢ ɫ ɤɨɦɩɪɨɦɟɬɢɪɚɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚ 
ɮɭɧɤɰɢɹ ɢɥɢ ɛɨɥɧɢ ɧɚɞ 60 ɝɨɞɢɧɢ) ɫɚ ɫ ɪɢɫɤ ɡɚ ɰɟɪɟɛɪɚɥɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ. 
ɇɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɡɜɚɧɟ ɡɚ ɧɢɫɬɚɝɴɦ, ɧɟɹɫɧɚ ɪɟɱ ɢ ɞɢɫɦɟɬɪɢɹ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ 
ɩɪɟɞɯɨɠɞɚɬ ɜɫɹɤɚ ɜɢɫɨɤɚ ɞɨɡɚ. ɉɪɢ ɛɨɥɧɢ ɫ ɛɴɪɡɨ ɩɨɤɚɱɜɚɧɟ ɧɚ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧɚ, 
ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɧɚ ɬɭɦɨɪɧɚɬɚ ɥɢɡɚ ɢɥɢ ɤɨɢɬɨ ɪɚɡɜɢɜɚɬ ɰɟɪɟɛɪɚɥɧɚ ɬɨɤɫɢɱɨɫɬ, ɜɢɫɨɤɚɬɚ 
ɞɨɡɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɢ ɢ ɞɚ ɧɟ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɜ ɩɨɫɥɟɞɫɬɜɢɟ.Ȼɟɥɨɞɪɨɛɟɧ 
ɬɨɤɫɢɰɢɬɟɬ ɧɚ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɚ ɫɟ ɚɫɨɰɢɢɪɚ ɫ ɪɢɫɤ ɨɬ ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɧɚ ɞɢɮɭɡɟɧ 
ɢɧɬɟɪɫɬɢɰɢɚɥɟɧ ɩɧɟɜɦɨɧɢɬ ɢ ɜɧɟɡɚɩɟɧ ɪɟɫɩɢɪɚɬɨɪɟɧ ɞɢɫɬɪɟɫ ɫɢɧɞɪɨɦ , ɛɴɪɡɨ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳ ɞɨ ɛɟɥɨɞɪɨɛɟɧ ɨɬɨɤ ɫ ɪɟɧɝɟɧɨɝɪɚɮɫɤɢ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɤɚɪɞɢɨɦɟɝɚɥɢɹ.  

 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

6.1. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
Ɉɬɝɨɜɨɪɴɬ ɤɴɦ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɟ ɜɚɠɟɧ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɮɚɤɬɨɪ. Ɉɬ ɟɞɧɚ ɫɬɪɚɧɚ ɬɨɣ 
ɨɬɪɚɡɹɜɚ ɢɧɞɢɜɢɞɭɚɥɧɚɬɚ ɪɟɚɥɢɡɚɰɢɹ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ, ɚ ɨɬ ɞɪɭɝɚ - ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ 
ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɚ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ. Ɉɬɝɨɜɨɪɴɬ ɤɴɦ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɞɟɮɢɧɢɪɚ ɤɚɬɨ 
ɜɪɟɦɟ ɞɨ ɢɧɞɭɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ – ɜ ɩɨɜɟɱɟɬɨ ɫɥɭɱɚɢ ɚɧɚɥɢɡɢɪɚɧɚ ɫɥɟɞ 2-4 
ɫɟɞɦɢɰɢ. Ʉɴɫɧɨɬɨ ɢɧɞɭɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɡɚ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ ɮɚɤɬɨɪ (ɫ 
ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ). 
ɉɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ – ɞɟɮɢɧɢɪɚ ɫɟ ɤɚɬɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ, ɩɪɢ ɤɨɟɬɨ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɟ 
ɧɨɪɦɨɰɟɥɭɥɚɪɟɧ ɫ  5% ɛɥɚɫɬɢ; ɚɛɫɨɥɸɬɟɧ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɟɧ ɛɪɨɣ  1.0 ɯ109/l ɢ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ  100 ɯ109 /l, ɛɨɥɧɢɬɟ ɫɚ ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɢ ɨɬ ɯɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ. Ⱥɤɨ ɩɪɢ 
ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ ɫɚ ɭɫɬɚɧɨɜɟɧɢ ɧɟɨɛɢɤɧɨɜɟɧ ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩ ɢɥɢ 
ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɢ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɥɢɩɫɜɚɬ. ɉɟɪɫɢɫɬɢɪɚɧɟɬɨ ɢɦ 
ɩɪɟɞɩɨɥɚɝɚ ɪɟɡɢɞɭɚɥɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ. ȿɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɤɚɬɨ ɐɇɋ ɢ 
ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚ. Ɍɨɜɚ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ 
ɡɚɞɴɪɠɢ ɩɨɧɟ 4 ɫɟɞɦɢɰɢ. 
ɉɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ  - ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɚ - ɇɨɪɦɚɥɧɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ ɡɚ ɛɨɥɧɢ, ɩɪɢ ɤɨɣɬɨ ɟ 
ɭɫɬɚɧɨɜɟɧɚ ɩɪɢ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɚɛɧɨɪɦɧɚ ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ 
ɉɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ  - ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɚ  - Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨɬɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɟ ɧɟɝɚɬɢɜɧɨ, ɚɤɨ 
ɩɪɢ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɚ ɭɫɬɚɧɨɜɟɧɢ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ 
ɉɚɪɰɢɚɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ -  5-25% ɛɥɚɫɬɢ ɜ ɚɫɩɢɪɚɬɚ 
Ɋɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ - ɧɟ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɢɧɞɭɰɢɪɚ ɪɟɦɢɫɢɹ ɫɥɟɞ 2 ɰɢɤɴɥɚ. 
Ɋɟɰɢɞɢɜ ɫɥɟɞ ɩɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ - Ȼɥɚɫɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ  5% 
Ɇɢɧɢɦɚɥɧɚ ɪɟɡɢɞɭɚɥɧɚ ɛɨɥɟɫɬ (MRD) 

1. Ɇɧɨɝɨ ɬɨɱɟɧ ɩɨɞɯɨɞ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɢɧɞɢɜɢɞɭɚɥɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɟ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟɬɨ ɧɚ MRD. Ⱦɟɮɢɧɢɪɚ ɫɟ ɤɚɬɨ ɧɚɣ-ɧɢɫɤɨɬɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ 
ɨɬɤɪɢɜɚɟɦɨ ɫ ɧɚɥɢɱɧɢɬɟ ɦɟɬɨɞɢ ɩɪɢ ɛɨɥɧɢ ɜ ɪɟɦɢɫɢя. 

2. Ɇɟɬɨɞɴɬ ɩɪɟɞɜɢɠɞɚ ɫɚɦɨ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ. Ɋɚɡɥɢɱɧɢɬɟ ɦɟɬɨɞɢ ɧɚ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɝɚɪɚɧɬɢɪɚɬ ɧɢɜɨ ɧɚ ɱɭɜɫɬɜɢɬɟɥɧɨɫɬ  ɨɬ 1:104. Ȼɨɥɧɢɬɟ 
ɬɪɹɛɜɚ ɪɟɝɭɥɹɪɧɨ ɞɚ ɫɟ ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɬ – ɧɚ 3 –6 ɦɟɫɟɰɚ. 

3. ȼɴɡɪɚɫɬɧɢɬɟ ɛɨɥɧɢ ɧɟ ɨɬɝɨɜɚɪɹɬ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɬɚɤɚ ɛɴɪɡɨ ɤɚɤɬɨ ɞɟɰɚɬɚ ɢ 
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ɱɟɫɬɨ ɨɫɬɚɜɚɬ MRD(+) 2 ɦɟɫɟɰɚ ɫɥɟɞ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ. ɉɪɢ 
ɜɴɡɪɚɫɬɧɢɬɟ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ MRD ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɨ ɩɨɜɢɲɚɜɚ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɚɬɚ ɫɢ 
ɫɬɨɣɧɨɫɬ ɫ ɬɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɪɟɦɟɬɨ. ɇɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ MRD ɚɫɨɰɢɢɪɚ ɫ ɩɨɜɢɲɟɧ ɪɢɫɤ 
ɡɚ ɪɟɰɢɞɢɜ ɩɨ ɜɫɹɤɨ ɜɪɟɦɟ, ɧɨ ɚɫɨɰɢɚɰɢɹɬɚ ɟ ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɨ ɢɡɪɚɡɟɧɚ ɩɪɟɡ 3-5 
ɦɟɫɟɰ ɫɥɟɞ ɢɧɞɭɤɰɢɹɬɚ. 

4. ɆRD(-) ɛɨɥɧɢ ɢɦɚɬ ɞɨɛɴɪ ɲɚɧɫ ɡɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɩɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ 
ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ, ɞɨɤɚɬɨ MRD(+) ɛɨɥɧɢ ɫɚ ɫ ɥɨɲɚ ɩɪɨɝɧɨɡɚ, ɨɫɜɟɧ 
ɚɤɨ ɧɟ ɫɟ ɧɚɩɪɚɜɢ ɚɥɨ-ɋɄɌ. 

5. ɉɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɟ ɩɨɞɯɨɞɹɳɚ ɫɬɪɚɬɟɝɢɹ  ɡɚ ɛɨɥɧɢ ɫ 
ɭɫɬɨɣɱɢɜɚ MRD ɢɥɢ ɩɪɢ ɧɟɝɚɬɢɜɢɪɚɧɟ ɧɚ MRD ɪɚɧɨ ɫɥɟɞ ɢɧɞɭɤɰɢɹɬɚ. Ⱥɜɬɨ-
ɋɄɌ ɢɦɚ ɦɚɥɤɚ ɟɮɟɤɬɢɜɧɨɫɬ ɩɪɢ MRD(+) ɛɨɥɧɢ. Ⱦɨɪɢ ɧɢɫɤɨɬɨ ɧɢɜɨ ɧɚ MRD 
(1/104) ɚɫɨɰɢɢɪɚ ɫ ɥɨɲ ɢɡɯɨɞ 

 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 
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ˈ̬о̛̦ч̦̌ л̴̛̥о̶̛т̦̌ ле̏ке̛̥я / ʪ̬е̦̍оклет̻че̦ л̴̛̥о̶̛те̦ л̴̛̥о̥  

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
ɏɪɨɧɢɱɧɚɬɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ (ɏɅɅ)  ɟ ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɚ 
ɡɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɚ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ, ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚɳɚ ɫɟ ɫ ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɚ 
ɟɤɫɩɚɧɡɢɹ ɧɚ ≥5.109/ɥ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɢ ȼ-ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɜ ɤɪɴɜɬɚ, ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, 
ɥɢɦɮɧɢɬɟ ɜɴɡɥɢ ɢɥɢ ɞɪɭɝɚ ɥɢɦɮɧɚ ɬɴɤɚɧ. Ʉɥɟɬɤɢɬɟ ɢɦɚɬ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɮɟɧɨɬɢɩ ɫ 
ɤɨɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ CD5 ɢ CD23. Ⱦɪɟɛɧɨɤɥɟɬɴɱɧɢɹɬ ɥɢɦɮɨɰɢɬɟɧ ɥɢɦɮɨɦ (ȾɅɅ) ɟ 
ɧɨɞɚɥɟɧ ɟɤɜɢɜɚɥɟɧɬ ɧɚ ɏɅɅ. 
ɋɴɝɥɚɫɧɨ WHO ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ ɏɅɅ ɢ ȾɅɅ ɫɟ ɫɱɢɬɚɬ ɡɚ ɟɞɧɨ ɢ ɫɴɳɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ. 
ȿɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɹ: Ƚɨɞɢɲɧɚɬɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ ɟ 5/100000, ɤɨɹɬɨ ɧɚɪɚɫɬɜɚ ɧɚ > 
20/100000 ɫɥɟɞ 70 ɝ. ɋɪɟɞɧɚɬɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɧɚ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢɬɟ ɛɨɥɧɢ ɟ 70 ɝ, 
ɤɚɬɨ ɨɤɨɥɨ 10 % ɨɬ ɬɹɯ ɫɚ ɩɨɞ 55 ɝ. ɋɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟɬɨ ɦɴɠɟ ɢ ɠɟɧɢ ɟ 2.3:1 ɩɨɞ 50 ɝ. 
ɢ 1.1:1 ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɧɚɞ 75 ɝ.  
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
ɋɁɈ ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ, 4-ɬɚ ɪɟɜɢɡɢɪɚɧɚ ɜɟɪɫɢɹ, 2016 

 ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ (ɏɅɅ) 
 Ⱦɪɟɛɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɰɢɬɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

 Ɇɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɨɡɚ, ɏɅɅ-ɬɢɩ 
 

3. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
 
Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ Ʉɨɦɟɧɬɚɪ 

Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɬɴɪɫɟɧɟ ɧɚ ȼ- ɫɢɦɩɬɨɦɢ 

Ɏɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɢ 
ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɨɛɳɨɬɨ 
ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ 

Ɋerformance status ɩɨ ECOG (0­4) , ɧɚɫɨɱɟɧɨ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ, 
ɜɤɥ. Waldeyer’s ɩɪɴɫɬɟɧ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɫɥɟɡɤɚ. 

ɉɴɥɧɚ ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ȼɤɥɸɱɜɚɳɚ ȾɄɄ, ɫ ɧɚɬɪɢɜɤɚ ɨɬ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ 
ɤɪɴɜ, ɪɟɬɢɤɭɥɨɰɢɬɢ 

Ʉɥɢɧɢɱɧɚ ɛɢɨɯɢɦɢɹ ȼɥɸɱɜɚɳɚ LDH, ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ, ɫɟɪɭɦɧɢ 
ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ, ɞɢɪɟɤɬɟɧ ɚɧɬɢɝɥɨɛɭɥɢɧɨɜ 
ɬɟɫɬ 

ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɟɧ ɫɬɚɬɭɫ Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ 
ɋɟɪɨɥɨɝɢɱɧɢ ɦɚɪɤɟɪɢ ɡɚ ɜɢɪɭɫɟɧ ɯɟɩɚɬɢɬ ɬɢɩ 
ȼ ɢ ɋ, CMV, HIV 

ɂɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɢɡɢɪɚɧɟ 
≥ɱɟɬɢɪɢɰɜɟɬɧɚ FCM ɧɚ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ 

• ȿɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ CD19 ɢ CD23  
• Ʉɨɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ CD5  
• ɋɥɚɛɚ ɢɥɢ ɥɢɩɫɜɚɳɚ ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ CD20, 

CD79b, FMC7, sIgs, ɥɢɩɫɜɚɳɚ ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ 
CD10. 

• Ɇɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɨɫɬ ɧɚ IgKappa ɢɥɢ IgLambda, 
ɚɤɨ ɟ ɜɴɡɦɨɠɧɨ ɩɨɪɚɞɢ ɫɥɚɛɚ ɩɨɜɴɪɯɧɨɫɬɧɚ Ig 
ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ 

• ȿɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ CD200 e oɬ ɩɨɥɡɚ ɡɚ 
ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
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Ȼɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɫ 
ICH (CD20+, CD5+, CD23+, 
CD10­, ɧɢɫɴɤ 
ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɟɧ ɢɧɞɟɤɫ) 

 ȼ ɫɥɭɱɚɢ ɧɚ ɞɪɟɛɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɰɢɬɟɧ 
ɥɢɦɮɨɦ 

 ɉɪɢ ɛɨɥɧɢ ɫ bulky ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ  
 Ɂɚ ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɢɥɢ ɞɪ. 

ɩɪɢɱɢɧɢ ɡɚ ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  
 

ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ Ʉɨɦɟɧɬɚɪ 

Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɨ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ – 
ɚɫɩɢɪɚɬ/ɛɢɨɩɫɢɹ 

ɉɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ 

Ɋɚɡɲɢɪɟɧ ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ 
ɚɧɚɥɢɡ 

Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɟɧ ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ ɩɪɢ ɚɬɢɩɢɱɟɧ 
ɮɟɧɨɬɢɩ ɡɚ ɨɬɞɢɮɟɪɟɧɰɢɪɚɧɟ ɨɬ ɞɪɭɝɢ ɜɢɞɨɜɟ 
ɢɧɞɨɥɟɬɧɢ ɇɏɅ- t(11;14); t(11;v) ɡɚ ȾȾ ɫ ɆCL ɤɴɦ 
ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɟɧ ɚɧɚɥɢɡ IGHV ɦɭɬɚɰɢɨɧɟɧ ɫɬɚɬɭɫ  

ȿɯɨɝɪɚɮɢɹ 

CɌ 

PȿɌ/CɌ 

Ʉɨɪɟɦ: ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ, ɞɚɥɚɤ, ɥɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ 

Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɭɦɨɪɧɢɹ ɬɨɜɚɪ / ɧɟɹɫɧɚ 
ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɤɚ 

ɋɭɫɩɟɤɬɧɚ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ 

Ɍɟɫɬɚ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 
ɉɪɢ ɠɟɧɢ ɜɴɜ ɮɟɪɬɢɥɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɫɟ 
ɩɥɚɧɢɪɚ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɅɌ ɢ/ɢɥɢ ɫɢɫɬɟɦɧɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ 

Ɏɟɪɬɢɥɟɧ 
ɫɬɚɬɭɫ/ɪɟɩɪɨɞɭɤɬɢɜɟɧ 
ɩɨɬɟɧɰɢɚɥ 

ɋɴɯɪɚɧɟɧɢɟ ɧɚ ɛɢɨɥɨɝɢɱɟɧ ɦɚɬɟɪɢɚɥ 

 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
3.3.1. ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
ɋɴɝɥɚɫɧɨ International Workshop on CLL (IWCLL) 2008 ɝ. ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɏɅɅ ɫɟ 
ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ:  

 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɤɥɨɧɚɥɧɢ ȼ- ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ≥ 5000 ɤɥɟɬɤɢ/µl ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ 
ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 3 ɦɟɫɟɰɚ, ɩɨɬɜɴɪɞɟɧɢ ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɱɧɨ. 

  Ʌɟɜɤɟɦɢɱɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ ɨɬ ɤɪɴɜɧɚ ɧɚɬɪɢɜɤɚ ɫɚ ɫ ɬɢɩɢɱɧɚ ɰɢɬɨɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ- 
ɦɚɥɤɢ, ɡɪɟɥɢ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɫ ɬɹɫɧɚ ɢɜɢɰɚ ɰɢɬɨɩɥɚɡɦɚ ɢ ɩɥɴɬɧɢ ɹɞɪɚ ɛɟɡ 
ɜɢɞɢɦɢ ɧɭɤɥɟɨɥɢ, ɤɨɢɬɨ ɢɦɚɬ ɱɚɫɬɢɱɧɨ ɚɝɪɟɝɢɪɚɧ ɯɪɨɦɚɬɢɧ . 

  ɂɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩ ɧɚ ɰɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢɬɟ ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ ɤɥɟɬɤɢ: Ʉɨ-ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ 
CD5 ɫɴɫ CD19, CD20 ɢ CD23 ɢ ɧɢɫɤɢ ɧɢɜɚ ɧɚ sIg, CD79b, CD20 ɢ CD22. 

 
3.3.2. Ⱦɪɟɛɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɰɢɬɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ȾɅɅ ɢɡɢɫɤɜɚ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɩɚɬɢɹ ɢ/ɢɥɢ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɩɪɢ 
ɤɥɨɧɚɥɧɢ ȼ- ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ < 5000 ɤɥɟɬɤɢ/µl. 
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3.3.3. Ɇɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ Ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɨɡɚ ɫ ɏɅɅ ɮɟɧɨɬɢɩ 
ɂɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɚɧɟɬɨ ɧɚ ɤɥɨɧɚɥɧɚ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɩɨɩɭɥɚɰɢɹ ɫ ɮɟɧɨɬɢɩ ɧɚ ɏɅɅ ɜ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ < 5000 ɤɥɟɬɤɢ/µl, ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɩɚɬɢɹ, 
ɨɪɝɚɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɢ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɫɟ ɞɟɮɢɧɢɪɚ ɤɚɬɨ 
ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɨɡɚ (ɆȻɅ).  
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
3.4.1. ɋɬɚɞɢɪɚɳɢ ɫɢɫɬɟɦɢ: 

 ɋɢɫɬɟɦɢ ɧɚ Binet ɢ Rai ɡɚ ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ ɧɚ ɏɅɅ 

 ɋɬɚɞɢɪɚɳɚ ɫɢɫɬɟɦɚ ɧɚ Ann Arbour (ɩɪɢ ɞɪɟɛɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɰɢɬɟɧ 
ɥɢɦɮɨɦ) 

 
3.4.2. ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɢ ɫɬɪɚɬɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɪɢɫɤɚ: 
 

Ɏɚɤɬɨɪ 

ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ 

(ɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɚ 
ɩɪɨɝɧɨɡɚ) 

ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ 

(ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɚ 
ɩɪɨɝɧɨɡɚ) 

ɉɨɥ ɀɟɧɢ Ɇɴɠɟ 

Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ Rai 0, І ɢ Binet Ⱥ Rai ІІ, ІІІ, ІV ɢ Binet ȼ, ɋ 

Ʌɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ Ɍɢɩɢɱɧɚ Ⱥɬɢɩɢɱɧɚ 

Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ 
ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ 

ɇɨɞɭɥɚɪɧɚ, 
ɢɧɬɟɪɫɬɢɰɢɚɥɧɚ 

ɞɢɮɭɡɧɚ 

„Dɨubling time”  
ɥɢɦɮɨɰɢɬɢɬɟ 

> 12 ɦɟɫɟɰɚ < 12 ɦɟɫɟɰɚ 

ɋɬɚɞɢɣ 
Ɋɢɫɤɨɜ
ɚ ɝɪɭɩɚ 

ɏɚɪɚɤɬɟɪɢɫɬɢɤɢ 

ɋɪɟɞɧɚ 
ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ, 

ɝɨɞ. 

ɋɬɚɞɢɣ 
ɩɨ Binet 

   

Ⱥ ɇɢɫɴɤ 
Hb ≥ 100 g/L ɢɥɢ ɛɪɨɣ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 

 ≥ 100 x 109/L < 3 ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ* > 10 

ȼ 
ɋɪɟɞɟɧ 

 

Hb ≥ 100 g/L ɢɥɢ ɛɪɨɣ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ  
≥ 100 x 109/L ≥ 3 ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ 

> 8 

ɋ ȼɢɫɨɤ 
Hb < 100 g/L ɢɥɢ ɛɪɨɣ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ  
< 100 x 109/L 6,5 

ɋɬɚɞɢɣ 
ɩɨ Rai 

   

0 ɇɢɫɴɤ ɋɚɦɨ ɥɢɦɮɨɰɢɬɨɡɚ > 10 

I ɋɪɟɞɟɧ Ʌɢɦɮɨɰɢɬɨɡɚ ɢ ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɩɚɬɢɹ > 8 

II ɋɪɟɞɟɧ 

Ʌɢɦɮɨɰɢɬɨɡɚ ɢ ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ ɢɥɢ 
ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɫ/ɛɟɡ 
ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɩɚɬɢɹ 

> 8 

 

III/IV 
ȼɢɫɨɤ 

Hb < 110 g/L ɢɥɢ ɛɪɨɣ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ 

 < 100 x 109/L 6.5 
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ɋɟɪɭɦɧɢ ɦɚɪɤɟɪɢ ­ ɅȾɏ, 
ȕ-2 MG, ɫɟɪɭɦɧɚ ɬɢɦɢɞɢɧ 
ɤɢɧɚɡɚ, ɪɚɡɬɜɨɪɢɦ CD23 

ɧɨɪɦɚɥɧɢ ɩɨɜɢɲɟɧɢ 

CD38 ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ < 30% > 30% 

ZAP 70  < 20% ≥ 20 % 

IGVH ɦɭɬɚɰɢɨɧɟɧ ɫɬɚɬɭɫ > 2% ɦɭɬɚɰɢɹ (ɦɭɬɢɪɚɥ) ≤ 2% ɦɭɬɚɰɢɹ 
(ɦɭɬɢɪɚɥ) 

Ƚɟɧɟɬɢɱɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ Del 13q (ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɚ) del (11q), 

del(17p)/ɦɭɬɚɰɢɹ ɧɚ 
ɪ53, ɤɨɦɩɥɟɤɫɟɧ 
ɤɚɪɢɨɬɢɩ  

≥ 3 ɧɟɫɜɴɪɡɚɧɢ ɯɪɨɦɨɡɨɦɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ ɜ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ ɟɞɧɚ ɤɥɟɬɤɚ ɜ ɤɚɪɢɨɬɢɩɚ 
ɞɟɮɢɧɢɪɚɬ ɤɨɦɩɥɟɤɫɟɧ ɤɚɪɢɨɬɢɩ 
ɋɬɚɧɞɚɪɬɟɧ ɪɢɫɤ – ɧɨɪɦɚɥɟɧ FISH, +12 
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

Ⱦɪɭɝɢ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɞɪɟɛɧɨɤɥɟɬɴɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ : 
Ʌɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɏɅɅ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ  ɫɚɦɨ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɚɤɬɢɜɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 
(ɞɟɮɢɧɢɪɚɧɨ ɩɨ-ɞɨɥɭ). ɉɪɢ ɛɟɡɫɢɦɩɬɨɦɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɜ ɪɚɧɟɧ ɫɬɚɞɢɣ ɫɟ 
ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɫɬɪɚɬɟɝɢɹɬɚ “ɧɚɛɥɸɞɚɜɚɣ ɢ ɱɚɤɚɣ” ɞɨ ɜɴɡɧɢɤɜɚɧɟ ɧɚ ɞɚɧɧɢ ɡɚ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ. 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ  ɏɅɅ ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ Rai 0 ɢɥɢ ɢɧɬɟɪɦɢɞɢɟɪɟɧ ɪɢɫɤ Rai І-ІІ / ȾɅɅ 
ɩɪɢ:  
- ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ȼ- ɫɢɦɩɬɨɦɢ; 
- ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɚ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ, ɩɪɨɹɜɟɧɚ ɱɪɟɡ 

ɪɚɡɜɢɬɢɟɬɨ ɢɥɢ ɜɥɨɲɚɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɚɧɟɦɢɹ ɢ/ɢɥɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ; 
- ȺɂɏȺ ɢ/ɢɥɢ ɂɌɊ, ɧɟɩɨɜɥɢɹɜɚɳɢ ɫɟ ɨɬ ɤɨɧɜɟɧɰɢɨɧɚɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ; 
- ɦɚɫɢɜɧɚ (>6 ɫm ɩɨɞ ɪɟɛɪɟɧɚ ɞɴɝɚ ) ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ; 
- Bulky (> 10ɫɦ ɧɚɣ­ɞɴɥɝɢɹ ɞɢɚɦɟɬɴɪ) ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳɚ 

ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ; 
- ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɨɡɚ ɫ ɩɨɜɢɲɚɜɚɧɟ > 50% ɡɚ 2 ɦɟɫ. ɢɥɢ 

ɥɢɦɮɨɰɢɬɟɧ „dɨubling time” < 6 ɦɟɫ., ɩɪɢ ɢɡɯɨɞɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢɬɟ 
> 30 000/µl , ɢ ɫɥɟɞ ɢɡɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɞɪɭɝɚ ɩɪɢɱɢɧɚ ɡɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɨɡɚɬɚ. 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ Rai ІІІ-ІV 

 ȿɞɪɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ 
 
ɂɡɛɨɪɴɬ ɧɚ ɩɨɞɯɨɞɹɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ɏɅɅ ɢ ɚɤɬɢɜɧɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɫɟ ɨɫɧɨɜɚɜɚ ɧɚ: 

 ɫɬɚɞɢɣ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ; 
 ɨɰɟɧɤɚɬɚ ɧɚ ɮɢɡɢɱɟɫɤɨɬɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ – ECOG PS; 

  ɬɟɠɟɫɬɬɚ ɧɚ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢɬɟ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ, ɨɰɟɧɟɧɢ ɫ ɩɨɦɨɳɬɚ ɧɚ CIRS 
(Cumulative Illness Rating Scale score); 

  ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ ɧɟɝɚɬɢɜɧɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ  del(17p)/ɦɭɬɚɰɢɹ ɌɊ53; 
 ɛɴɛɪɟɱɧɚɬɚ ɮɭɧɤɰɢɹ; 
 ɜ ɩɨ-ɦɚɥɤɚ ɫɬɟɩɟɧ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ. 
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5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɞɨɛɪɨ ɨɛɳɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ (ɮɢɡɢɱɟɫɤɢ ɚɤɬɢɜɧɢ, ɛɟɡ ɡɧɚɱɢɦɚ 
ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬ, ɧɨɪɦɚɥɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ ) ɛɟɡ del(17P)/ɌɊ53 ɦɭɬɚɰɢɹ 
Ɂɥɚɬɟɧ ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ „ɜ ɞɨɛɪɚ ɮɨɪɦɚ“ ɨɫɬɚɜɚ 
ɢɦɭɧɨɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɩɨ ɩɪɨɬɨɤɨɥ FCR (fludarabine, cyclophosphamide, 
rituximab)(I,Ⱥ). 

 FCR (Fludarabine, Cyclophosphamide, Rituximab) (I,A) – Fludarabinɟ 25 
mg/m2 i.v. Ⱦ1-Ⱦ3, Cyclophosphamide 250 mg/m2 i.v. Ⱦ1-Ⱦ3 , Rituximab 375 
mg/m 2i.v. Ⱦ1 ɧɚ 1-ɜɢ ɰɢɤɴɥ, ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɟɫɤɚɥɚɰɢɹ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ 500 mg/m2 
i.v. Ⱦ1; 28-ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ; 6 ɰɢɤɴɥɚ 

 BR (Bendamustine, rituximab) ≥ 65 ɝ.  (I,B) – Bendamustine 70-90 mg/m2 i.v. 
Ⱦ1-Ⱦ2, Rituximab 375 mg/m2 i.v. Ⱦ1 ɧɚ 1-ɜɢ ɰɢɤɴɥ, ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɟɫɤɚɥɚɰɢɹ 
ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ 500 mg/m2 i.v. Ⱦ1; 28-ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ; 6 ɰɢɤɴɥɚ 

 Ibrutinib – 420 mg/ɞɧ. ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 
 

ȼɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɴɫ ɡɧɚɱɢɦɢ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɛɟɡ 
del(17p)/ɌɊ53 ɦɭɬɚɰɢɹ 

 Chlorambucil +Rituximab (I,Ⱥ) - Rituximab 375 mg/m2 i.v. Ⱦ1 ɧɚ 1-ɜɢ ɰɢɤɴɥ, ɫ 
ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɟɫɤɚɥɚɰɢɹ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ 500 mg/m 2i.v.+ Chlorambucil 10 mg/m2 
p.o.Ⱦ1-Ⱦ7; 28-ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ ; 6 ɰɢɤɴɥɚ 

 Chlorambucil +Ofatumumab*  (I,Ⱥ)-  ɐɢɤɴɥ 1: Ofatumumab* 300 mg i.v. Ⱦ1, 
1000 mg i.v. Ⱦ8 + Chlorambucil 10 mg/m2 p.o.Ⱦ1-Ⱦ7 ; ɐɢɤɴɥ 2 ɢ 
ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ: Ofatumumab* 300 mg i.v. Ⱦ1, 1000 mg i.v. Ⱦ8 + Chlorambucil 
10 mg/m2 p.o.Ⱦ1-Ⱦ7 28-ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ ; 3-12 ɰɢɤɴɥɚ 

 Chlorambucil +Obinutuzumab (I,Ⱥ) – ɐɢɤɴɥ 1: Ⱦ1 Obinutuzumab 100 mg i.v. + 
Chlorambucil 0.5 mg/kg p.o.; Ⱦ2 Obinutuzumab 900 mg i.v. ; Ⱦ8 Obinutuzumab 
1000 mg i.v.; Ⱦ15 Obinutuzumab 1000 mg i.v. + Chlorambucil 0.5 mg/kg ɩɟɪ 
ɨɫ; ɐɢɤɴɥ 2-6: Ⱦ1 Obinutuzumab 1000 mg i.v. + Chlorambucil 0.5 mg/kg ɩɟɪ 
ɨɫ; Ⱦ15 Chlorambucil 0.5 mg/kg p.o.; 28- ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ ; 6 ɰɢɤɴɥɚ 

 Ibrutinib – 420 mg/ɞɧ. p.o.ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 Rituximab – Rituximab 375 mg/m2 i.v. ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ; 8 ɞɨɡɢ 

 Chlorambucil 40 mg/m2 p.o.Ⱦ1 ; 0.3 mg/kg Ⱦ1-Ⱦ5 p.o.; 0.1 mg/kg/ɞɧ. p.o.; 28-
ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ 

 Ⱥɞɚɩɬɢɪɚɧ BR (bendamustine, rituximab)  

 HDMP + Rituximab – HDMP 1g/m 2i.v. Ⱦ1-Ⱦ3 , Rituximab 375 mg/m2 i.v. 
ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ ; 28-ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ ; 3 ɰɢɤɴɥɚ. 

 
ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ del(17p)/ɌɊ53 ɦɭɬɚɰɢɹ 

 Ibrutinib (V,A)– 420 mg/ɞɧ. p.o.ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 Idelalisib* + Rituximab (ɩɪɢ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɡɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ BCL-2 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ) (V,A) -Rituximab 375 mg/m2 i.v. ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ , ɨɛɳɨ 8 ɞɨɡɢ , 
Idelalisib 2ɯ 150 mg ɞɧ. p.o.; ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 Venetoclax (ɩɪɢ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɡɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ BCR ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ ) 
(V,A)- 400 mg/ ɞɧ. ɩɟɪ ɨɫ, ɤɨɹɬɨ ɫɟ ɞɨɫɬɢɝɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 5 ɫɟɞɦɢɰɢ ɫ 
ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɡɚɩɨɱɜɚɳɨ ɨɬ 20 mg / ɞɧ. ɞɨ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 Ɉɛɫɴɠɞɚɧɟ ɧɚ ȺɥɨɏɋɄɌ ɩɪɢ ɪɟɦɢɫɢɹ (3B) 

 HDMP + Rituximab - HDMP 1g/m2 i.v. Ⱦ1-Ⱦ3 , Rituximab 375 mg/m2 i.v. 
ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ; 28-ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ; 3 ɰɢɤɴɥɚ 
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ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɭɜɪɟɞɟɧɨ ɨɛɳɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ, ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ ɦɭɬɚɰɢɨɧɧɢɹ ɫɬɚɬɭɫ  
 ɇɚɣ-ɞɨɛɪɢ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɢ ɝɪɢɠɢ 

 
5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɢ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
 Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɡɚ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɪɟɰɢɞɢɜ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ < 24 ɦɟɫɟɰɚ 
ɨɬ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢɥɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɨɫɬ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ del(17p)/ɌɊ53: 

 Ibrutinib (III, B) – 420 mg/ɞɧ. p.o.ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ 
ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

  Idelalisib* + R (III, B) (ɩɪɢ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɡɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ BCR 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ) - Rituximab 375  mg/m2 i.v. ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ , ɨɛɳɨ 8 ɞɨɡɢ , 
Idelalisib* 2ɯ 150 mg ɞɧ. p.o.; ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 Venetoclax (ɩɪɢ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɢɥɢ ɧɟɭɫɩɟɯ ɫ BCR ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ) (3 B)- 
400 mg / ɞɧ. ɩɟɪ ɨɫ, ɤɨɹɬɨ ɫɟ ɞɨɫɬɢɝɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 5 ɫɟɞɦɢɰɢ ɫ 
ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ, ɡɚɩɨɱɜɚɳɚ ɨɬ 20 mg / ɞɧ.; 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ; 

 HDMɊ + rituximab - HDMP 1g/m2 i.v. Ⱦ1-Ⱦ3 , Rituximab 375 mg/m2 i.v. 
ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ ; 28-ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ ; 3 ɰɢɤɴɥɚ  

 Ɉɛɫɴɠɞɚɧɟ ɧɚ ȺɥɨɏɋɄɌ ɩɪɢ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɜɬɨɪɚ ɪɟɦɢɫɢɹ ɫɥɟɞ ɜɬɨɪɚ 
ɥɢɧɢɹ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ (V, B) 

 
Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɡɚ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɪɟɰɢɞɢɜ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ < 24 ɦɟɫɟɰɚ 
ɨɬ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢɥɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɨɫɬ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɛɟɡ 
del(17p)/ɌɊ53 ɜ ɞɨɛɪɨ ɨɛɳɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ: 

 Ʉɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ 

 Ibrutinib (III, B) – 420 mg/ɞɧ. p.o.ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ  
 Idelalisib* + R (III, B) (ɩɪɢ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɡɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ BCR 

ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ) - Rituximab 375 mg/m2 i.v. ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ , ɨɛɳɨ 8 ɞɨɡɢ , 
Idelalisib* 2ɯ 150 mg ɞɧ. p.o.; ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 Venetoclax* (ɩɪɢ ɧɟɭɫɩɟɯ ɫ ɂɏɌ ɢ BCR ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ) (III, B) – 400 mg/ɞɧ. ɩɟɪ 
ɨɫ, ɤɨɹɬɨ ɫɟ ɞɨɫɬɢɝɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 5 ɫɟɞɦɢɰɢ ɫ ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ 
ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ, ɡɚɩɨɱɜɚɳɚ ɨɬ 20 mg / ɞɧ.; ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ 
ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 ɂɦɭɧɨɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ- FCR, BR, HDMɊ + rituximab (III, B) 

 Ʉɨɦɛɢɧɚɰɢɹɬɚ [Ibrutinib + BR]* – ɐɢɤɴɥ 1: Bendamustine 70 mg/m2 i.v. Ⱦ2-
Ⱦ3, Rituximab 375 mg/m2 i.v. Ⱦ1;ɐɢɤɴɥ 2-6: Bendamustine 70 mg/m2 i.v. Ⱦ1-
Ⱦ2, Rituximab 500 mg/m2 i.v. Ⱦ1; 28-ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ ; 6 ɰɢɤɴɥɚ ; Ibrutinib 420 
mg/ ɞɧ. ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 Ofatumumab* (3 B)- ɐɢɤɴɥ 1 Ⱦ1 300 mg i.v. , Ⱦ8 1000 mg i.v. , 
ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ ɰɢɤɥɢ 1000 mg i.v. Ⱦ1 ; 56-ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ ɞɨ 2 ɝɨɞɢɧɢ 

 
Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɡɚ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɪɟɰɢɞɢɜ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ < 24 ɦɟɫɟɰɚ 
ɨɬ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢɥɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɨɫɬ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ  ɛɟɡ 
del(17p)/ɌɊ53 ɫɴɫ ɡɧɚɱɢɦɢ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ : 

 Ʉɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɭɱɜɚɧɟ 

 Ibrutinib (III, B) – 420 mg/ɞɧ. ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 Idelalisib* + R (III, B) (ɩɪɢ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɡɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ BCR 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ) - Rituximab 375 mg/m2 i.v. ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ , ɨɛɳɨ 8 ɞɨɡɢ , 
Idelalisib 2ɯ 150 mg ɞɧ. p.o.; ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 Venetoclax (ɩɪɢ ɧɟɭɫɩɟɯ ɫ ɂɏɌ ɢ BCR ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ) (III, B) –  400 mg / ɞɧ., 
ɤɨɹɬɨ ɫɟ ɞɨɫɬɢɝɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 5 ɫɟɞɦɢɰɢ ɫ ɟɠɟɫɟɞɦɢɱɧɨ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ 
ɞɨɡɚɬɚ, ɡɚɩɨɱɜɚɳɨ ɨɬ 20 mg / ɞɧ.; ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ 
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ɢɥɢ ɧɟɩɪɢɟɦɥɢɜɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 ɂɦɭɧɨɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ – ɞɨɡɨɜɨ ɚɞɚɩɬɢɪɚɧ FCR/ BR, HDMɊ + rituximab (III, 
B) 

 Ibrutinib + BR- ɐɢɤɴɥ 1: Bendamustine 70 mg/m2 i.v. Ⱦ2-Ⱦ3, Rituximab 375 
mg/m2 i.v. Ⱦ1;ɐɢɤɴɥ 2-6: Bendamustine 70 mg/m2 i.v. Ⱦ1-Ⱦ2, Rituximab 500 
mg/m2 i.v. Ⱦ1; 28-ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ ; 6 ɰɢɤɴɥɚ ; Ibrutinib 420 mg/ ɞɧ. ɞɨ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 Ofatumumab* - ɐɢɤɴɥ 1 Ⱦ1 300 mg i.v. , Ⱦ8 1000 mg i.v. , ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ 
ɰɢɤɥɢ 1000 mg i.v. Ⱦ1 ; 56-ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ ɞɨ 2 ɝɨɞɢɧɢ 

 
Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɡɚ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɪɟɰɢɞɢɜ ≥ 24 ɦɟɫɟɰɚ ɨɬ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɢ del(17p)/ɌɊ53 ɦɭɬɚɰɢɹ: 

 ɉɨɜɟɞɟɧɢɟɬɨ ɟ ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɪɚɧɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ 
 
Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɡɚ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɪɟɰɢɞɢɜ ≥ 24 ɦɟɫɟɰɚ ɨɬ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɛɟɡ del(17p)/ɌɊ53 ɦɭɬɚɰɢɹ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɞɨɛɪɨ ɨɛɳɨ 
ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ : 

 ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɨɠɢ , ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɢɹɬ ɤɚɬɨ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɂɏɌ-ɪɟɠɢɦ (III, B) 
! ɉɪɢ ɧɟɭɫɩɟɯ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ BCR ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ, ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɩɨ ɜɴɦɨɠɧɨɫɬ 
ɩɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟ ɤɴɦ BCL2 ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ. 
 

5.2.5. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ (ɤɴɞɟɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ) 
Ʌɨɤɨɪɟɝɢɨɧɚɥɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ:  
• ɇɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢ ɛɨɥɧɢ ɫ ȾɅɅ / ɥɨɤɚɥɢɡɢɪɚɧ ɫɬɚɞɢɣ ɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ 

ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ - ɥɨɤɨɪɟɝɢɨɧɚɥɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ 24-30 Gy  (І A)  
•  ɉɚɥɢɚɬɢɜɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɧɟɨɬɝɨɜɚɪɹɳɚ 

ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɢ ɢ ɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹɬɚ ɟ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɚ (ɞɨɡɚ 0.5­1Gy 3ɯ 
ɫɟɞɦɢɱɧɨ) 

• Ʌɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɧɚ bulky ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ (20­30­40Gy) 
 

ɋɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹɬɚ ɟ ɩɨɞɯɨɞɹɳɚ ɩɪɢ:  
• ɋɢɦɩɬɨɦɧɚ, ɦɚɫɢɜɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ  
•  Ɋɟɮɪɚɤɬɟɪɧɢ ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɧɚ ɯɢɩɟɪɫɩɥɟɧɢɡɴɦ ɢɥɢ ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɢ 

ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ. 
 
Ⱥɜɬɨɥɨɠɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɧɬɚɰɢɹ – ɧɟ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ (I, A). 
 
Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ – ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɨɛɫɴɞɟɧɚ ɩɪɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɫɬɢɝɧɚɥɢ ɪɟɦɢɫɢɹ ɫ ɤɢɧɚɡɟɧ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ ɢɥɢ BCL2 ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ ɫɥɟɞ 
ɪɚɧɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ ɢ/ɢɥɢ del(17p)/ɌɊ53. (III, B). Ⱥɥɬɟɪɧɚɬɢɜɚ ɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ ɟ 
ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ 
 
5.2.6. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɇɅɊ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ, ɚɤɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ  
 

ȼɴɡɩɚɥɢɬɟɥɧɢ 
ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ 

Ⱥɧɬɢɛɢɨɬɢɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
Oɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ IgG  ɢ ɩɪɢ ɧɢɜɨ < 5.0g/l ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ  IVIG 
ɞɨ ɞɨɫɬɢɝɚɧɟ ɢ ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ ɧɢɜɨ IgG ɨɤɨɥɨ 5.0g/d 

Ⱥɧɬɢɜɢɪɭɫɧɚ 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 

ɉɪɢ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ ɩɭɪɢɧɨɜɢ ɚɧɚɥɨɡɢ  
 ·Ⱥcyclovir  
·PCP(sulfamethoxazole/trimethoprim)  
·CMV­ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ­ valganciclovir 
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Ⱥɜɬɨɢɦɭɧɧɢ 
ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ 

Ʉɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ, ɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ, rituximab, cyclosporine 
A, IVIG 

ȼɚɤɫɢɧɢ 
·Ƚɨɞɢɲɧɚ Influenza vaccine  
·ɇɚ ɜɫɟɤɢ 5 ɝɨɞɢɧɢ – pneumococcal vaccine 

ɏɟɦɨɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ɋɩɨɪɟɞ ɩɪɢɟɬɢɬɟ ɫɬɚɧɞɚɪɬɢ 

 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
Ɉɰɟɧɤɚɬɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ ɜɤɥɸɱɜɚ  ɮɢɡɢɤɚɥɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ ɢ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ɟɠɟɦɟɫɟɱɧɨ. Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɟ ɧɭɠɧɚ 
ɫɚɦɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɨɫɬɢɝɧɚɬɚ ɩɴɥɧɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ. Ɋɟɧɬɝɟɧɨɝɪɚɮɢɹ 
ɧɚ ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ ɢ ɟɯɨɝɪɚɮɢɹ ɧɚ ɤɨɪɟɦɧɢ ɨɪɝɚɧɢ ɢɥɢ ɋɌ ɫɚ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɫɚɦɨ, ɚɤɨ 
ɟ ɢɦɚɥɨ ɨɬɤɥɨɧɟɧɢɹ ɩɪɟɞɢ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ.  
 

ɉɨɤɚɡɚɬɟɥ ɉɴɥɧɚ 
ɪɟɦɢɫɢɹ* 

ɑɚɫɬɢɱɧɚ 
ɪɟɦɢɫɢɹ 

ɉɪɨɝɪɟɫɢɜɧɚ 
ɛɨɥɟɫɬ 

ɋɬɚɛɢɥɧɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 
 

Ʉɪɢɬɟɪɢɢ 
ɝɪɭɩɚ Ⱥ 

    

Ʌɢɦɮɚɞɟɧɨɩ
ɚɬɢɹ 

ɇɢɬɨ ɟɞɢɧ > 
1.5 cm 

> 50% 
ɧɚɦɚɥɟɧɢɟ 

> 50% 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɢ 

ɉɪɨɦɹɧɚ ɨɬ 
­49% ɞo +49% 

ɑɟɪɟɧ 
ɞɪɨɛ/ɫɥɟɡɤɚ 

ɇɨɪɦɚɥɧɢ 
ɪɚɡɦɟɪɢ 

> 50% 
ɧɚɦɚɥɟɧɢɟ 

> 50% 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɢ 

ɉɪɨɦɹɧɚ ɨɬ 
­49% ɞo +49% 

ȼ-ɫɢɦɩɬɨɦɢ Ʌɢɩɫɜɚɬ ɉɨɧɟ ɟɞɢɧ ɉɨɧɟ ɟɞɢɧ ɉɨɧɟ ɟɞɢɧ 
ɇɟɭɬɪɨɮɢɥɢ > 1.5 ɯ 109 /l > 1.5 ɯ 109 /l 

ɢɥɢ  
> 50% 
ɩɨɤɚɱɜɚɧɟ ɨɬ 
ɢɡɯɨɞɧɢɬɟ 

  

ɐɢɪɤɭɥɢɪɚɳ
ɢ ȼ-ɤɥɟɬɤɢ 

Ʌɢɩɫɜɚɬ ɇɚɦɚɥɟɧɢɟ ≥ 
50% ɫɩɪɹɦɨ 
ɢɡɯɨɞɧɢɹ 
ɛɪɨɣ 

Ɂɚɜɢɲɚɜɚɧɟ ≥ 
50% ɫɩɪɹɦɨ 
ɢɡɯɨɞɧɢɹ 
ɛɪɨɣ 

ɉɪɨɦɹɧɚ ɨɬ 
­49% ɞo +49% 

Ʉɪɢɬɟɪɢɢ 
ɝɪɭɩɚ ȼ 

    

Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɢ > 100 ɯ 109 /l > 100 ɯ 109 /l 
ɢɥɢ  
> 50% 
ɩɨɤɚɱɜɚɧɟ ɨɬ 
ɢɡɯɨɞɧɢɬɟ 

ɇɚɦɚɥɟɧɢɟ ≥ 
50% ɧɚ 
ɢɡɯɨɞɧɨɬɨ 
ɧɢɜɨ, 
ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɨ 
ɨɬ ɏɅɅ 

ɉɪɨɦɹɧɚ ɨɬ 
­49% ɞo +49% 

ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ > > 110 g/l  
ɛɟɡ  
ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ɢ 
ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧ 

> 110 g/l ɢɥɢ  
> 50% 
ɩɨɤɚɱɜɚɧɟ ɨɬ 
ɢɡɯɨɞɧɢɬɟ 

ɇɚɦɚɥɟɧɢɟ 
>20 g/L ɨɬ 
ɢɡɯɨɞɧɨɬɨ 
ɧɢɜɨ, 
ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɨ 
ɨɬ ɏɅɅ 

ɉɨɜɢɲɟɧɢɟ  
≤110 g/L ɢɥɢ  
<50% ɫɩɪɹɦɨ 
ɢɡɯɨɞɧɨ ɧɢɜɨ, 
ɢɥɢ 
ɧɚɦɚɥɟɧɢɟ 
<20 g/L 

Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱ
ɟɧ ɫɬɚɬɭɫ 

ɇɨɪɦɨɰɟɥɭɥɚ
ɪɟɧ  
 

≥ 30% 
ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ 
ɢɥɢ ɧɚɥɢɱɢɟ 

Ɂɚɜɢɲɚɜɚɧɟ 
ɧɚ 
ɥɢɦɮɨɰɢɬɢɬɟ 

Ȼɟɡ ɩɪɨɦɹɧɚ 
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Ɂɚɛɟɥɟɠɤɚ: ȼɪɟɦɟɜɢ ɤɪɢɬɟɪɢɣ ɡɚ ɩɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ - ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 2 ɦɟɫɟɰɚ. CR – 
ɩɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ, ɤɨɝɚɬɨ ɫɚ ɢɡɩɴɥɧɟɧɢ ɜɫɢɱɤɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ; PR – ɱɚɫɬɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ, 
ɩɪɢ ɤɨɹɬɨ ɟ ɢɡɩɴɥɧɟɧ ɩɨɧɟ ɩɨ ɟɞɢɧ ɤɥɢɬɟɪɢɣ ɨɬ ɝɪɭɩɚ Ⱥ ɢ ȼ; PD – ɩɪɟɝɪɟɫɢɪɚɳɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɩɪɢ ɤɨɟɬɨ ɟ ɢɡɩɴɥɧɟɧ ɩɨɧɟ ɩɨ ɟɞɢɧ ɤɪɢɬɟɪɢɣ ɨɬ ɝɪɭɩɚ Ⱥ ɢ ȼ; SD – 
ɫɬɚɛɢɥɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɩɪɢ ɤɨɟɬɨ ɫɚ ɢɡɩɴɥɧɟɧɢ ɜɫɢɱɤɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. 
 
 

< 30% 
ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ 
Ȼɟɡ ȼ­ɤɥ. 
ɧɨɞɭɥɢ 
ɉɪɢ 
ɯɢɩɨɰɟɥɭɥɚɪɟ
ɧ ɤ. ɦ. ­ CRi 

ɧɚ 
ȼ­ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ 
ɧɨɞɭɥɢ ɢɥɢ 
ɧɟ ɟ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧ 

>30% ɧɚɞ 
ɧɨɪɦɚɬɚ 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

Ⱥɫɢɦɩɬɨɦɧɢɬɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɛɟɡ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɢɥɢ ɩɨɫɬɢɝɧɚɥɢ ɩɴɥɟɧ ɢɥɢ 
ɱɚɫɬɢɱɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟɬɨ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3­6 
ɦɟɫɟɰɚ ɫ ɮɢɡɢɤɚɥɟɧ ɫɬɚɬɭɫ ɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ. ɋɥɟɞɢ ɫɟ 
ɰɟɥɟɧɚɫɨɱɟɧɨ ɡɚ ɜɴɡɦɨɠɧɚ ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ (ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɚ 
ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ ɢɥɢ ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ) ɢɥɢ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɜ 
ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ Richter. (V, D). 
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ʪ̴̛у̚е̦ ʦ-ед̬оклет̻че̦ л̴̛̥о̥ 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ⱦɢɮɭɡɧɢɬɟ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ (DLBCLs) ɫɚ ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚ ɝɪɭɩɚ ɚɝɪɟɫɢɜɧɢ 
ɥɢɦɮɨɦɢ, ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɨ ɫɴɫɬɨɹɳɢ ɫɟ ɨɬ ɝɨɥɟɦɢ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɢɪɚɥɢ ȼ – ɤɥɟɬɤɢ. 
ɂɦɚɬ ɞɢɮɭɡɟɧ ɦɨɞɟɥ ɧɚ ɪɚɫɬɟɠ. Ɇɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢ de novo, ɤɚɤɬɨ 
ɢ ɞɚ ɫɚ ɜ ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɧɚ ɢɧɞɨɥɟɧɬɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ ɢɥɢ ɧɚ ɬɚɤɢɜɚ ɫ 
ɧɢɫɤɚ ɫɬɟɩɟɧ ɧɚ ɦɚɥɢɝɧɟɧɨɫɬ. Ɂɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ ɢ ɱɟɫɬɨɬɚ:   5-6/100 000 ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ 
ɫ ɨɬɱɟɬɥɢɜɨ ɧɚɪɚɫɬɜɚɳɚ  ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ ɞɨ 15 - 25/100 000 ɫ ɧɚɩɪɟɞɜɚɧɟ ɧɚ 
ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ; ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚɬ 25-30% ɨɬ ɜɫɢɱɤɢ ɡɪɟɥɢ ȼ – ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ ɩɪɢ 
ɜɴɡɪɚɫɬɧɢɬɟ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
ɋɁɈ ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ, 4-ɬɚ ɪɟɜɢɡɢɪɚɧɚ ɜɟɪɫɢɹ, 2016 
ɏɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚ ɝɪɭɩɚ ɧɨɡɨɥɨɝɢɱɧɢ ɤɚɬɟɝɨɪɢɢ 

3. Ⱦɢɮɭɡɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧ ɩɨ ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ 
4. Ƚɟɪɦɢɧɚɬɢɜɟɧ ɰɟɧɬɴɪ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɫɭɛɬɢɩ  
5. Ⱥɤɬɢɜɢɪɚɧɢ ȼ-ɤɥɟɬɤɢ ɫɭɛɬɢɩ 
6. ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɛɨɝɚɬɫɬɜɨ ɧɚ Ɍ-ɤɥɟɬɤɢ ɢ ɯɢɫɬɢɨɰɢɬɢ 
7. ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɐɇɋ 
8. ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɬɢɩ ɧɚ ɤɪɚɱɟ 
9. EBV-ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧ ɩɨ 

ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ 
10. EBV-ɩɨɡɢɬɢɜɧɚ ɤɨɠɧɨɥɢɝɚɜɢɱɧɚ ɹɡɜɚ 
11. Ⱦɢɮɭɡɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɚɫɨɰɢɢɪɚɧ ɫ ɯɪɨɧɢɱɧɨ ɜɴɡɩɚɥɟɧɢɟ 
12. Ɏɢɛɪɢɧ-ɚɫɨɰɢɢɪɚɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 
13. Ʌɢɦɮɨɢɞɧɚ ɝɪɚɧɭɥɨɦɚɬɨɡɚ, ɫɬɟɩɟɧ 3 
14. ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɦɟɞɢɚɫɬɢɧɚɥɟɧ (ɬɢɦɭɫɟɧ) ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 
15. ɂɧɬɪɚɜɚɫɤɭɥɚɪɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 
16. ALK-ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ ȼ–ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ȼ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
 
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 

 Performance status 

 ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ, ɜɤɥ. 
Waldeyer’s ɩɪɴɫɬɟɧ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɞɚɥɚɤ 

 ȼɴɡɦɨɠɧɚ ɟ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɚ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ (40%) ɜ ɦɟɤɢ ɬɴɤɚɧɢ, 
ɯɪɚɧɨɫɦɢɥɚɬɟɥɟɧ ɬɪɚɤɬ, ɦɭɫɤɭɥɢ,  ɤɨɫɬɢ, ɤɨɠɚ. 

ɏɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ 
ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ/ɬɴɤɚɧ ɫ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ. Ⱥɤɨ ɛɢɨɩɫɢɱɧɢɹ ɦɚɬɟɪɢɚɥ ɟ 
ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɟɧ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɟɬɨ ɧɚ ɪɟɛɢɨɩɫɢɹ. 

 ɂɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɢɡɚɰɢɹ ɡɚ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚ ɧɚ GC ɫɪɟɳɭ non – GC 

ɩɪɨɢɡɯɨɞ. IHC ɩɚɧɟɥ: CD20, CD3, CD5, CD10, CD45, BCL2, BCL6, 

Ki67, IRF4/MUM1. 
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 Ⱥɞɟɤɜɚɬɧɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ (1.6ޓ ɫɦ). Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚɬɚ 
ɛɢɨɩɫɢɹ ɦɨɠɟ ɞɚ ɧɟ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɩɪɢ ɧɟɝɚɬɢɜɟɧ PET/CT, ɨɫɜɟɧ ɜ 
ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɧɚ ɞɟɮɢɧɢɪɚɧɟ ɧɚ ɞɪɭɝɢ ȼ – ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ. 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ, ȾɄɄ. 
 ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɢ. 
 LDH ɢ ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ. 

 HIV, Anti-HCV, HBV (ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɪɟɚɤɬɢɜɚɰɢɹ ɫɥɟɞ 
ɯɢɦɢɨ/ɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɢɹ). 

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ. 
 ɂɡɱɢɫɥɹɜɚɧɟ ɧɚ IPI. 

Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 

 PȿɌ/CɌ ɢɥɢ CɌ ɧɚ ɲɢɹ, ɤɨɪɟɦ ɢ ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ ɫ ɤɨɧɬɪɚɫɬ. 
 ȿɯɨɄȽ. 

 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  
 Ɏɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɱɟɧ ɩɚɧɟɥ: kappa/lambda, CD45, CD3, CD5, CD19, CD10, 

CD20 ɨɬ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɟɧ ɚɫɩɢɪɚɬ ɩɪɢ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɨɛɫɬɨɹɬɟɥɫɬɜɚ. 
 ɂɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɟɧ ɩɚɧɟɥ ɡɚ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɥɢɦɮɨɦɧɢɬɟ ɫɭɛɬɢɩɨɜɟ: 

Cyclin D1, kappa/lambda, CD30, CD138, EBER – ISH, ALK, HHV8, SOX11. 

 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɢɥɢ FISH: MYC, BCL2, BCL6 ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ. 
 MRI 

 Ʌɭɦɛɚɥɧɚ ɩɭɧɤɰɢɹ ɩɪɢ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɩɚɪɚɧɚɡɚɥɧɢ ɫɢɧɭɫɢ, ɬɟɫɬɢɫɢ, 
ɟɩɢɞɭɪɚɥɧɨ ɩɪɨɫɬɪɚɧɫɬɜɨ, HIV ɥɢɦɮɨɦɢ, ɩɪɢ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ >2 
ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ ɨɪɝɚɧɢ ɢ ɜ ɫɥɭɱɚɢɬɟ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɧɚɥɢɰɟ 4 ɞɨ 6 
ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɨɬ ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢɹ ɦɨɞɟɥ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɨɬ ɐɇɋ 
ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ. 

 ɉɥɟɜɪɚɥɧɚ ɩɭɧɤɰɢɹ, ɤɨɪɟɦɧɚ ɩɭɧɤɰɢɹ, ɩɟɪɢɤɚɪɞɢɨɰɟɧɬɟɡɚ ɩɨ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ ɫ 
ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ. 
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
3.4.1. ɋɢɫɬɟɦɚ ɡɚ ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ: 
5. ɉɪɢɥɚɝɚ ɫɟ Ann Arbor ɫɬɚɞɢɣɧɚɬɚ  ɫɢɫɬɟɦɚ (Lugano ɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹ)– ɜɢɠ 

ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ №2. 

3.4.2. ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɫɢɫɬɟɦɢ ɢ ɫɬɪɚɬɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɪɢɫɤɚ  

 ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɦɟɠɞɭɧɚɪɨɞɧɚɬɚ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɚ ɫɤɨɪɢɧɝ ɫɢɫɬɟɦɚ, ɜɢɠ 
ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ №3. 

 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Ⱦɪɭɝɢ ɚɝɪɟɫɢɜɧɢ ȼ – ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ. 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ȾȼȿɅ ɟ ɨɫɧɨɜɚɧɢɟ ɡɚ ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. 
 ɋɬɪɚɬɟɝɢɢɬɟ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɫɬɪɚɬɢɮɢɰɢɪɚɧɢ ɫɩɨɪɟɞ 
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ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ, IPI ɢ/ɢɥɢ aaIPI. 

 ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɟ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ ɬɭɦɨɪ ɥɢɡɢɫ ɫɢɧɞɪɨɦ.  
 Ɋɟɞɭɤɰɢɹɬɚ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɰɢɬɟ ɩɨɪɚɞɢ ɨɱɚɤɜɚɧɚ 

ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɛɹɝɜɚ.  
 ɉɪɢ ɮɟɛɪɢɥɧɚ ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹ (FN) ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɱɧɨ ɪɚɫɬɟɠɧɢ 

ɮɚɤɬɨɪɢ. Ɍɟ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɩɪɢ ɜɫɢɱɤɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɧɚɩɪɟɞɧɚɥɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɢ ɛɟɡ 
ɩɪɨɹɜɢ ɧɚ FN. 

 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.2.1.1. Ɇɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 65ɝ.  ɫ ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ ( aaIPI = 0 ) ɛɟɡ Bulky 
ɮɨɪɦɚɰɢɹ: 

 Ɍɟɤɭɳ ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɟ 6 ɰɢɤɴɥɚ ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɚ ɢɦɭɧɨɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ R-CHOP. 
ɂɧɢɰɢɚɥɧɚɬɚ ɪɚɞɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɟ ɛɟɡ ɞɨɤɚɡɚɧɚ ɩɨɥɡɚ. 

 
5.2.1.2. Ɇɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɢɫɴɤ ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ ɪɢɫɤ (aaIPI = 1) ɢɥɢ IPI 
ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ (aaIPI = 0) ɫ Bulky ɮɨɪɦɚɰɢɹ: 

 R-CHOP ɧɚ 14 ɢɥɢ 21 ɞɧɢ 6 ɞɨ 8 ɤɭɪɫɚ, ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ 
ɨɫɬɚɬɴɱɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ.  

 ɉɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɨɬ ɢɧɬɟɡɢɮɢɤɚɡɢɹ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɧɚ 
ɢɦɭɧɨɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɩɨ ɫɯɟɦɚ R-ACVB*P ɧɚ 21 ɞɧɢ ɢɥɢ R-DA-EPOCH ɧɚ 
14 ɢɥɢ 21 ɞɧɢ 6 ɞɨ 8 ɤɭɪɫɚ, ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɨɫɬɚɬɴɱɧɚ 
ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ.   

 
5.2.1.3.Ɇɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɜɢɫɨɤ ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ ɢ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ (aaIPI ≥ 2) 

 ɉɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ ɫɟ 6 ɞɨ 8 ɰɢɤɴɥɚ ɢɦɭɧɨɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ R-CHOP ɧɚ 14 ɢɥɢ 21 
ɞɧɢ.  

 
5.2.1.4. ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɦɟɠɞɭ 60 ɢ 80 ɝɨɞɢɧɢ. 

 ɇɚɫɬɨɹɳɢɹɬ ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɟ 6 ɞɨ 8 ɰɢɤɴɥɚ R-CHOP ɧɚ 21 ɞɧɢ. ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɥɨɤɚɥɢɡɢɪɚɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɢɧɢɰɢɚɥɧɚɬɚ ɪɚɞɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɟ ɛɟɡ ɞɨɤɚɡɚɧɚ 
ɩɨɥɡɚ. 

5.2.1.5. ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ > 80 ɝɨɞɢɧɢ. 

 ɂɡɛɨɪɴɬ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɟ ɢɡɢɫɤɜɚ ɜɧɢɦɚɬɟɥɧɚ ɝɟɪɢɚɬɪɢɱɧɚ ɨɰɟɧɤɚ.   
 Ʉɨɦɛɢɧɚɰɢɹɬɚ ɧɚ Rituximab ɫ ɪɟɞɭɰɢɪɚɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ, ɤɚɬɨ R-miniCHOP 

ɦɨɠɟ ɞɚ ɞɨɜɟɞɟ ɞɨ ɩɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ ɩɪɢ ɡɞɪɚɜɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɧɚɞ 
80 ɝɨɞɢɧɢ. 

 Ɂɚɦɟɫɬɜɚɧɟɬɨ ɧɚ Doxorubicin ɫ Etoposide ɫɟ ɩɨɪɴɱɜɚ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɴɫ 
ɫɴɪɞɟɱɧɚ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹ. 

 R-CVP. 

 R-GCVP.  

 ɉɚɥɢɚɬɢɜɧɢ ɝɪɢɠɢ. 
 

 ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɥɟɜɨɤɚɦɟɪɧɚ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹ: Ɂɚ ɩɴɪɜɚ 
ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ 
ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɢ 

 Ɂɚ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ ɢɦɭɧɨɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ 
ɪɟɠɢɦɢ R-CEPP*, R-CDOP, R-GCVP, R-CVP. 
 

5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.2.1. ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ȺɋɄɌ ɛɟɡ ɨɪɝɚɧɧɚ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹ ɢ ɜɴɡɪɚɫɬ < 
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65-70 ɝɨɞɢɧɢ.  

 ɋɩɚɫɹɜɚɳɢ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɢ ɫ +/- Rituximab ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɢ ɨɬ 
ȺɋɄɌ. ɉɪɟɩɨɪɴɱɜɚɧɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ ɫɚ DHAP, ICE, ESHAP, GDP, MINE, 
GemOx*, VIHA. Ʌɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɜ ɧɹɤɨɢ ɫɥɭɱɚɢ ɫ ɨɝɪɚɧɢɱɟɧ 
ɧɚɩɪɟɞɧɚɥ ɫɬɚɞɢɣ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ.  

 Ⱥɥɨɝɟɧɧɚɬɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɛɢ ɬɪɹɛɜɚɥɨ ɞɚ ɫɟ ɢɦɚ ɩɪɟɞɜɢɞ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 
ɫ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɪɚɧɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ ɢɥɢ ɪɟɰɢɞɢɜ ɫɥɟɞ ȺɋɄɌ. 
 

5.2.2.2. ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɧɟɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ɜɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɢ ȺɋɄɌ.  
 ɉɨɞɥɟɠɚɬ ɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɢ ɫ +/- Rituximab. ɉɪɟɩɨɪɴɱɜɚɧɢɬɟ 

ɪɟɠɢɦɢ ɫɚ CEPP*, CEOP, DA-EPOCH, GDP, GemOx*, GemVin, 
ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ Pixantrone 50 mg/m2 D1; D8; D15, ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ Rituximab. 

 ȼɤɥɸɱɜɚɧɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ.  
 
5.2.3. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ  
5.2.3.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɐɇɋ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ : 

 ɉɪɢ ɩɚɪɟɧɯɢɦɧɢ ɥɟɡɢɢ: 3 ɝ/ɦ2 Methotrexate, ɤɚɬɨ ɫɢɫɬɟɦɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ 
D15 ɨɬ 21 ɞɧɟɜɟɧ R-CHOP ɢ G-CSF.  

 Ʌɟɩɬɨɦɟɧɢɧɝɟɚɥɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ: ɂɧɬɪɚɬɟɤɚɥɧɢ ɚɩɥɢɤɚɰɢɢ ɫ Methotrexate/ 
Cytarabine ɢ/ɢɥɢ ɫɢɫɬɟɦɟɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ Methotrexate ɜ ɞɨɡɚ 3-3.5 g/m2.  
 

5.2.3.2. ɐɇɋ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɧɚɥɢɰɟ 4 ɞɨ 6 
ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɨɬ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢɹ ɦɨɞɟɥ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ ɨɬ ɐɇɋ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ  

 Metotrexat, 3 g/m2 ɤɚɬɨ ɫɢɫɬɟɦɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ D15 ɨɬ 21 ɞɧɟɜɟɧ R-CHOP 
ɢ G-CSF. 
 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6.1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ – ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 4 
6.2. ɉɪɨɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɨɰɟɧɤɚ 

 ɊȿɌ/ɋɌ ɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɢɹ ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɧɚ DLBCLs. Ȼɚɡɢɪɚ ɫɟ ɧɚ ɜɢɡɭɚɥɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɩɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ Deauville – 5 

ɬɨɱɤɨɜɚ ɫɤɚɥɚ. 
 Ɉɰɟɧɤɚ ɩɨ Deauville (Lugano 2014), ɜɢɠ ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ №4. 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

1. Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɢ ɮɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 1 
ɝɨɞɢɧɚ. ɋɥɟɞ ɬɨɜɚ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ 2 ɝɨɞɢɧɢ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɨ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɜɟɞɧɴɠ ɝɨɞɢɲɧɨ ɢ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨ ɜɧɢɦɚɧɢɟ ɡɚ ɜɬɨɪɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ 
ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɞɴɥɝɨɫɪɨɱɧɢ ɩɨɫɥɟɞɫɬɜɢɹ ɨɬ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ. 

2. Ʉɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɢ LDH ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3, 6, 12 ɢ 24 ɦɟɫɟɰɚ. ɋɥɟɞ ɬɨɜɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ. 

3. CɌ ɧɚ 6, 12 ɢ 24 ɦɟɫɟɰɚ. ɉɪɢ ɜɢɫɨɤɨɪɢɫɤɨɜɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɧɚɥɚɝɚɬ ɩɨ – 
ɱɟɫɬɢ ɩɪɨɜɟɪɤɢ. 

4. Ⱦɪɭɝɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ – ɩɨ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ. 
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Л̴̛̥о̥ ̦̌ ʥ̻̬к̛т 
 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
ȼɢɫɨɤɨɚɝɪɟɫɢɜɧɢ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ, ɫɴɫɬɚɜɟɧɢ ɨɬ ɫɪɟɞɧɢ ɩɨ ɪɚɡɦɟɪ 
ɤɥɟɬɤɢ ɨɬ ɝɟɪɦɢɧɚɬɢɜɧɢɹ ɰɟɧɬɴɪ ɫ ɞɢɮɭɡɟɧ ɦɨɞɟɥ ɧɚ ɪɚɫɬɟɠ, ɜɢɞ ɧɚ „ɡɜɟɡɞɧɨ 
ɧɟɛɟ” ɢ  ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚɳɢ ɫɟ ɫ ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɹ ɢ ɞɟɪɟɝɭɥɚɰɢɹ ɧɚ c-myc ɝɟɧɚ ɧɚ 
ɯɪɨɦɨɡɨɦɚ 8. ɉɨɪɚɞɢ ɢɡɤɥɸɱɢɬɟɥɧɨ ɜɢɫɨɤɚɬɚ ɫɢ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ 
(Ʉi-67>95%) ɢɦɚɬ ɫɤɥɨɧɧɨɫɬ ɞɚ ɡɚɫɹɝɚɬ ɐɇɋ ɢ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɢ ɜ ɨɝɪɚɧɢɱɟɧ 
ɛɪɨɣ ɫɥɭɱɚɢ ɥɟɜɤɟɦɢɡɢɪɚɬ ɫ  ɰɢɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ “ȺLL-L3”.  
Ɉɤɨɥɨ 1-2% ɨɬ ɜɫɢɱɤɢ ɇɏɅ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ. Ɂɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ ɩɨɞ 1 ɧɚ 100 000 
ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ. ɉɪɢ ɫɩɨɪɚɞɢɱɧɚɬɚ ɮɨɪɦɚ ɢɦɚ ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬɬɚ 
ɫɥɟɞ ɱɟɬɜɴɪɬɚɬɚ ɞɟɤɚɞɚ ɢ 60% ɨɬ ɧɟ-ɩɟɞɢɚɬɪɢɱɧɢɬɟ ɛɨɥɧɢ ɫɚ ɧɚɞ 40 ɝ, ɚ 30% 
ɫɚ ɧɚɞ 60 ɝ. ɜɴɡɪɚɫɬ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
ɋɁɈ ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ, 4-ɬɚ ɪɟɜɢɡɢɪɚɧɚ ɜɟɪɫɢɹ, 2016 
Ʉɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚ ɫɟ ɜ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹɬɚ Ɂɪɹɥɨɤɥɟɬɴɱɧɢ Ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ 
ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ 
ɉɨɞɬɢɩɨɜɟ: 

 ȿɧɞɟɦɢɱɟɧ 

 ɋɩɨɪɚɞɢɱɟɧ 

 Ⱥɫɨɰɢɢɪɚɧ ɫ ɢɦɭɧɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ 
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ – ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ  ȼ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ ɫ: 

 Performance status 

 ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ, ɜɤɥ. ɩɪɴɫɬɟɧ 
ɧɚ ȼɚɥɞɚɣɟɪ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɞɚɥɚɤ  

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ, ȾɄɄ 

 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ – ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚɬɚ ɢ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ 
ɮɭɧɤɰɢɹ 

 LDH, ɩɢɤɨɱɧɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ, ȕ2- ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ 

 HIV, HVC, HVB (ɩɨɫɥɟɞɧɢɬɟ 2 ɩɨɪɚɞɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɪɟɚɤɬɢɜɚɰɢɹ ɫɥɟɞ 
ɯɢɦɢɨ/ɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɢɹ) 

ɐɢɬɨɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɥɨɝɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ 
ɨɪɝɚɧ ɫ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ  

 Ɍɴɧɤɨɢɝɥɟɧɚ ɚɫɩɢɪɚɰɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ (ɌȺȻ) ɧɟ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɡɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ! 
 ɉɚɪɚɮɢɧɨɜ ɩɚɧɟɥ: CD 45, CD20, CD10, CD3, bcl6, bcl2, TdT, Ki-67 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ 

 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ/FISH – t(8;14) ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ ɫɟ ɩɪɢ 80% ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ; t(2;8) 
ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ ɫɟ ɩɪɢ 15% , t(8;22) – ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ ɫɟ ɩɪɢ 5% ɨɬ ɛɨɥɧɢɬɟ. 

 Ʌɭɦɛɚɥɧɚ ɩɭɧɤɰɢɹ     
ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 HIV 

 Kɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ EBV (RT-PCR) – ɨɤɨɥɨ 30% ɨɬ ɛɨɥɧɢɬɟ 
ɫɴɫ ɫɩɨɪɚɞɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɞɟɮɢɰɢɬɧɚ ɮɨɪɦɢ ɫɚ ɫɴɫ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɚ EBV-
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ɢɧɮɟɤɰɢɹ 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 

 ɋɌ ɧɚ ɲɢɹ, ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ, ɤɨɪɟɦ ɢ ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 MRI - ɐɇɋ  
 ɊȿɌ/CɌ,  
 ȿɧɞɨɫɤɨɩɫɤɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ - ɎȽɋ, ɎɄɋ  
 Ɏɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ: sIg+, CD10+, CD19+, CD20+, CD22+, CD79a+, Ki67+, 

ɌdT-, CD81+, CD34- (ɚɤɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ pri lewkemi`na izqwa) 
 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ (ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ) 
 Ɋɟɧɬɝɟɧɨɝɪɚɮɢɹ ɝɥɚɜɚ ɢ ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ – ɮɚɫ ɢ ɩɪɨɮɢɥ ɢ/ɢɥɢ 

 
3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ 
ɢ/ɢɥɢ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ ɫ ɢɦɭɧɨɯɮɟɧɨɬɢɩɢɡɚɰɢɹ, ɦɧɨɝɨ ɜɢɫɨɤ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɟɧ 
ɢɧɞɟɤɫ, ɞɨɤɚɡɜɚɧɟ ɧɚ MYC ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɜɴɡɦɨɠɧɨ  
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
3.4.1. ɋɬɚɞɢɪɚɧɟ: 

 ɉɪɢɥɚɝɚ ɫɟ Ann Arbor ɫɬɚɞɢɣɧɚɬɚ  ɫɢɫɬɟɦɚ – ɜɢɠ ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 2. 

  
3.4.1. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ : 
ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ – ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɧɚɥɢɰɟ ɜɫɢɱɤɢ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɮɚɤɬɨɪɢ:   

  ɇɨɪɦɚɥɧɨ LDH 

  ɉɟɪɮɨɪɦɚɧɫ ɫɬɚɬɭɫ ɩɨ ɋɁɈ 0–1  

  ɋɬɚɞɢɣ ɩɨ Ann Arbor I-II   
  Ɍɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ < 10 cm ɜ ɞɢɚɦɟɬɴɪ 

 ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ: ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɫɟ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚ ɟɞɢɧ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ 
ɮɚɤɬɨɪɢ: 

 ɉɨɜɢɲɟɧɨ LDH 

 ɉɟɪɮɨɪɦɚɧɫ ɫɬɚɬɭɫ ɩɨ ɋɁɈ 2–4  

 ɋɬɚɞɢɣ ɩɨ Ann Arbor III –IV 

 Ɍɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ > 10 cm ɜ ɞɢɚɦɟɬɴɪ 
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Ⱦɪɭɝɢ ɚɝɪɟɫɢɜɧɢ ȼ – ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ/ɥɟɜɤɟɦɢɢ. 
 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɟ ɢɧɞɢɤɚɰɢɹ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
 ɉɪɟɞɮɚɡɚ 

 Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ ɧɚ tumor lysis syndrom ( ɜ ІІІ ɢ ІV Ʉɋ 
ɨɤɨɥɨ 25-30%) 3-7 ɞɧɢ ɩɪɟɞɢ ɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ:  

 ɂɧɮɭɡɢɢ – Ser. physiologicum –2-2,5 l/ ɞɧɟɜɧɨ 

 Ⱥɥɤɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɭɪɢɧɚɬɚ 

 Ⱥllopurinol 600 mg/ɞɧɟɜɧɨ 

 Ʉɨɪɟɤɰɢɹ ɧɚ ɣɨɧɧɢɹ ɛɚɥɚɧɫ 
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 ɇɢɫɤɢ ɰɢɬɨɪɟɞɭɤɬɢɜɧɢ ɞɨɡɢ (Cyclophosphamid, ȽɄɋ) 
 

5.2.1.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɛɨɥɧɢ ɫ ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤɨɜ ɢɧɞɟɤɫ 

 ɂɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ – ɫɪɟɞɫɬɜɨ ɧɚ ɢɡɛɨɪ. ɉɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɝɨɥɹɦɚɬɚ 
ɱɚɫɬ ɨɬ ɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ ɩɪɢ  ALL- L3 

 ȼɢɫɨɤɢ ɞɨɡɢ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢ ɚɝɟɧɬɢ, ɚɧɬɪɚɰɢɤɥɢɧɢ, Methotrexat, Cytarabine,  
ɜɢɧɤɚ ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ: CODOX-M, IVAC, CALGB 10002, HyperCVAD, DA-
EPOCH 

 ɂɧɬɪɚɬɟɤɚɥɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟ  
 Ʉɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ  

 
5.2.1.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɛɨɥɧɢ ɫ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ 

 ɂɧɬɟɡɢɜɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ 

 ȼɢɫɨɤɢ ɞɨɡɢ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢ ɚɝɟɧɬɢ, ɚɧɬɪɚɰɢɤɥɢɧɢ, Methotrexat, Cytarabine, 
ɜɢɧɤɚ ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ: R - HyperCVAD (CR-81%), R - CODOX–M/IVAC (CR -
78%); Dose-adjusted EPOCH 

 ɂɧɬɪɚɬɟɤɚɥɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 

 ɉɚɥɢɚɬɢɜɧɚ ɞɟɤɨɦɩɪɟɫɢɜɧɚ ɪɟɡɟɤɰɢɹ – ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ  
 ɇɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Ʉɨɧɫɨɥɢɞɚɰɢɹɬɚ ɧɟ ɟ ɨɛɳɨɩɪɢɟɬɚ ɮɚɡɚ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɟ 
ɫɚɦɨ ɩɪɢ ɛɨɥɧɢ ɫ ɦɧɨɝɨ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ɢ ɩɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ. 

 ɋɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ (ɜɠ. ɜ „Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɨɬɝɨɜɨɪ”) 
 ȼɤɥɸɱɜɚɧɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ – ɧɚ ɩɨɫɥɟɞɧɨ ɦɹɫɬɨ 

 
5.4. ɉɪɢ ɧɟɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ CR ɢɥɢ ɪɟɰɢɞɢɜ 

 ɋɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ  ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 

 ɂɧɞɢɜɢɞɭɚɥɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɩɪɨɝɪɚɦɚ ɩɪɢ ɛɨɥɧɢ, ɧɟɩɨɞɯɨɞɹɳɢ 
ɡɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ  ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ – DȺ-EPOCH; R-ICE; R-IVAC; R-
GDP; ɜɢɫɨɤɢ ɞɨɡɢ ɐɢɬɨɡɚɪ ɢ ɞɪ. 

 ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɨ ɢ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6.1. ɉɪɢ ɥɢɦɮɨɦɧɚ ɢɡɹɜɚ - Ɉɰɟɧɤɚ ɩɨ Deauville (Lugano 2014),  
 
6.2. ɉɪɢ ɥɟɜɤɟɦɢɱɧɚ ɢɡɹɜɚ - ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɈɅɅ. 
 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

ɇɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɩɪɟɡ 2-3 ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ ɩɴɪɜɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ, ɩɪɟɡ 3 ɡɚ ɜɬɨɪɚɬɚ ɢ ɩɪɟɡ 6 
ɦɟɫɟɰɚ ɜ ɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ. Ʉɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɢ LDH ɧɚ ɦɟɫɟɰɢ 3, 6, 9, 12, 25, 18 ɢ 
24. ɋɥɟɞ ɬɨɜɚ – 1-2 ɩɴɬɢ ɝɨɞɢɲɧɨ. ɄɌ ɧɚ 6, 12 ɢ 24 ɦɟɫɟɰɚ. ɉɪɢ 
ɜɢɫɨɤɨɪɢɫɤɨɜɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɧɚɥɚɝɚɬ ɤɨɧɬɪɨɥɢ ɩɨ-ɱɟɫɬɨ. 
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ˀедк̛ ̬̌̐е̛̛̭̦̏ ʦ-клет̻ч̛̦ л̴̛̥о̛̥ ;пл̥̌̚о̍л̭̌те̦, ̶̦̭, 
̛̦т̬̭̌̏̌кул̬̌е̦ ̛ д̬.Ϳ 
 

ʿл̥̌̚о̍л̭̌те̦ л̴̛̥о̥ ;ʿʥЛ) 

 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 

ɉɥɚɡɦɨɛɥɚɫɬɧɢɹɬ ɥɢɦɮɨɦ ɟ ɚɝɪɟɫɢɜɟɧ ȼ – ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɤɨɣɬɨ ɱɟɫɬɨ ɫɟ 
ɚɫɨɰɢɢɪɚ ɫ HIV ɢɧɮɟɤɰɢɹ ɢɥɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɢɦɭɧɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ. 

ɉɚɬɨɝɟɧɟɡɚ: ɇɚɣ-ɜɚɠɧɚɬɚ ɮɭɧɤɰɢɹ ɧɚ ɝɟɪɦɢɧɚɬɢɜɧɢɹ ɰɟɧɬɴɪ ɟ ɞɚ ɩɪɨɢɡɜɟɠɞɚ 
ɤɨɥɨɧɢɢ ɨɬ ȼ-ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɫ ɜɢɫɨɤ ɚɮɢɧɢɬɟɬ ɫɪɟɳɭ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢ ɚɧɬɢɝɟɧɢ. ɉɨ 
ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɦɢɝɪɚɰɢɹɬɚ ɧɚ ȼ-ɤɥɟɬɤɢɬɟ ɨɬ ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɧɚɬɚ ɤɴɦ ɤɨɪɬɢɤɚɥɧɚɬɚ ɡɨɧɚ 
ɢ ɨɛɪɚɬɧɨ ɩɨɥɭɱɚɜɚɬ ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɪɟɝɭɥɚɬɨɪɧɢ ɫɢɝɧɚɥɢ ɧɟ ɫɚɦɨ ɨɬ ɚɧɬɢɝɟɧɢ, 
ɫɴɳɨ ɨɬ ɞɟɧɞɪɢɬɧɢ ɤ-ɤɢ, Ɍ-ɯɟɥɩɟɪɢ ɢ ɥɢɦɮɨɤɢɧɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɜ ɨɫɧɨɜɚɬɚ ɧɚ 
ɫɨɦɚɬɢɱɧɢ ɦɭɬɚɰɢɢ ɢ ɯɢɩɟɪɦɭɬɚɰɢɢ ɜɨɞɟɳɢ ɞɨ ɩɪɨɢɡɜɨɞɫɬɜɨ ɧɚ ɚɧɬɢɬɟɥɚ ɢ 
ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɚɩɨɩɬɨɡɚ. ɉɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɬɨɡɢ ɫɥɨɠeɧ ɪɟɝɭɥɚɬɨɪɟɧ ɩɪɨɰɟɫ ɫ 
ɭɱɚɫɬɢɟɬɨ ɧɚ ɆYɋ ɝɟɧɚ, BCL-2, PAX-5, BCL-6 ,ɦɧɨɠɟɫɬɜɨ ɫɢɝɧɚɥɧɢ ɩɪɨɬɟɢɧɢ, 
ɟɧɡɢɦɢ ɢ ɦɟɞɢɚɬɨɪɢ ɫ ɩɪɨɚɩɨɩɬɨɢɱɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ, ɧɚɫɬɴɩɜɚ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ 
ɜɢɪɭɫɢɧɞɭɰɢɪɚɧɚ/EBV, HIV/ ɞɢɫɪɟɝɭɥɚɰɢɹ ɧɚ ɆYɋ ɝɟɧɚ ɢ ɩɪɟɜɪɴɳɚɧɟɬɨ ɦɭ ɜ 
ɚɤɬɢɜɟɧ ɨɧɤɨɝɟɧ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɚɦɩɥɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɫɢɝɧɚɥɧɚɬɚ ɢɧɞɭɤɰɢɹ, ȾɇɄ 
ɭɜɪɟɞɚ ɢ ɫɬɨɩ ɧɚ ɚɩɨɩɬɨɡɚɬɚ ɧɚ ɧɢɜɨ ɩɥɚɡɦɨɛɥɚɫɬɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ. 
ɑɟɫɬɨɬɚ -0,5 ɞɨ 1/100 000 ɧɚ ɝɨɞɢɧɚ. Ⱦɨ ɦɨɦɟɧɬɚ ɜ ɥɢɬɟɪɚɬɭɪɚɬɚ ɫɚ ɨɩɢɫɚɧɢ ~ 
600 ɫɥɭɱɚɹ ɫ ɜɴɡɪɚɫ ɨɬ 1 ɞɨ 90 ɝɨɞ., ɤɚɬɨ ɫɪɟɞɧɚɬɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɩɪɢ HIV 
ɧɟɝɚɬɢɜɧɢ/28%/ ɟ ~55 ɝɨɞ., ɚ ɩɪɢ HIV  ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ/63%/ ~ 42 ɝɨɞ.  Ɇɴɠɟɬɟ 
ɛɨɥɟɞɭɜɚɬ ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɨ ɩɨ-ɱɟɫɬɨ – 75%. ɋɥɭɱɚɢɬɟ ɫ HIV ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ ɉȻɅ ɫɚ 2% 
ɨɬ ɜɫɢɱɤɢ HIV ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ. ɋɥɭɱɚɢ ɧɚ HIV- ɧɟɝɚɬɢɜɟɧ ɉȻɅ  ɫɚ 
ɨɩɢɫɚɧɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɥɟɞ ɨɪɝɚɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ/6%/ ɢɥɢ ɫɥɟɞ 
ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ/3%/.ȿɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɨɬɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɟ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ/95%/, 
ɤɚɬɨ ɩɪɢ 48% ɫɟ ɡɚɫɹɝɚ ɭɫɬɧɚɬɚ ɤɭɯɢɧɚ, ɩɪɢ 12% -ɝɚɫɬɪɨɢɧɬɟɧɫɬɢɧɚɥɧɢɹ ɬɪɚɤɬ 
ɢ ɩɪɢ 6% ɤɨɠɚɬɚ. 65% ɨɬ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɞɟɛɸɬɢɪɚɬ ɜ ІІІ ɢ ІV ɫɬɚɞɢɣ.  
 

2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 

ɋɁɈ ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ, 4-ɬɚ ɪɟɜɢɡɢɪɚɧɚ ɜɟɪɫɢɹ, 2016 
 

3. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚ 

3. 1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɢ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ȼ- ɫɢɦɩɬɨɦɢ. 
 
Ɏɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɢ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɨɛɳɨɬɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ 

 Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ, ɜɤɥɸɱɜɚɳ ɤɨɠɚ: ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɭɫɬɧɚ 
ɤɭɯɢɧɚ. 

 ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ, ɜɤɥ. 
Waldeyer’s ɩɪɴɫɬɟɧ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɞɚɥɚɤ 

 Ɋerformance status ɩɨ ECOG (0-4) 
 
Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢ ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 Ȼɢɨɩɫɢɹ ɨɬ  ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ ɥɟɡɢɹ ɫ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ: 
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Ɇɢɤɪɨɫɤɨɩɫɤɢ – ɟɞɪɢ ɢɦɭɧɨɛɥɚɫɬɢ ɢ ɩɥɚɡɦɨɛɥɚɫɬɢ ɫ ɩɪɨɦɢɧɢɪɚɳɚ 
ɰɟɧɬɪɚɥɧɚ ɧɭɤɥɟɨɥɚ ɜ ɨɜɚɥɧɨ ɰɟɧɬɪɚɥɧɨ ɢɥɢ ɟɤɫɰɟɧɬɪɢɱɧɨ  
ɪɚɡɩɨɥɨɠɟɧɨ ɹɞɪɨ ɫ ɢɡɪɚɡɟɧɨ ɩɟɪɢɧɭɤɥɟɚɪɧɨ ɩɪɨɫɜɟɬɥɹɜɚɧɟ ɢ ɩɨɪɟɫɬɚ 
ɛɚɡɨɮɢɥɧɚ ɰɢɬɨɩɥɚɡɦɚ ɛɟɡ ɝɪɚɧɭɥɚɰɢɢ.Ɇɧɨɠɟɫɬɜɨ ɦɢɬɨɡɢ, ɧɟɤɪɨɡɢ ɢ 
ɤɚɪɢɨɪɟɤɫɢɫ. 

 IHC: CD2, CD3, CD4, CD4, CD8, CD19, CD20, CD38. CD138, CD79ɚ, 
PAX-5; Ki67, IRF-4/ MUM-1;  

 Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ 
 
Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ . 
 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ : LDH, b2-microglobulin,  

 Ɉɛɲɢɪɟɧ ɦɟɬɚɛɨɥɢɬɟɧ ɩɚɧɟɥ, ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚɬɚ ɢ 
ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ 

 ɂɦɭɧɨɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ ɫɟɪɭɦ +/- ɢɦɭɧɨɮɢɤɫɚɰɢɹ 

 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ EBV, HIV,CMV, HBV, HCV, HPV 
 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɋɌ ɧɚ ɥɢɰɟɜ ɱɟɪɟɩ,ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ ɢ ɤɨɪɟɦ, ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ ;  
 

3. 2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɢ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ 

 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɝɟɧɢɬɟ na IgH, BCL-2, 
BCL-6 ɢ ɆYɋ ɝɟɧɚ.  

 In situ ɯɢɛɪɢɞɢɡɚɰɢɹ ɡɚ BLIMP-1;EBER-EBV 

 FCM ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ: CD3, CD4, CD7, CD8, CD19; CD20; CD38; 
CD45,CD117  ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɚɡɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɢɟɬɨ ɧɚ CD4+ ɤɥɟɬɤɢ ɢ 
ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ CD4/CD8  

 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ HHV8. 
 MRI 

 PET-CT 

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 
 

3. 3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɨɫɬɚɜɹ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ 

ɂɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɢ, ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɢ, ɢɦɭɧɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢ 
ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 

3. 4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ pɢɫɤ/ɩɪɨɝɧɨɡɚ/ɫɬɚɞɢɣ 

3.4.1. ɋɬɚɞɢɪɚɧɟ – ɩɨ Lugano ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ Ann Arbour. ȼɢɠ ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 
 
3.4.2. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ pɢɫɤɚ ɩɨ IPI – ɜɢɠ ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ. 
 
3.4.3 ɇɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ 

 ȼɴɡɪɚɫɬ ɧɚɞ 60ɝ. 
 Ʌɨɲ ɩɴɪɮɨɪɦɚɧɫ ɫɬɚɬɭɫ; 
 ȼɢɫɨɤɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɅȾɏ; 
 Ɇɧɨɠɟɫɬɜɟɧɢ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɭɥɚɪɧɢ ɥɟɡɢɢ; 
 ɇɚɦɚɥɟɧɢɟ ɧɚ CD4+ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɩɨɞ 0,2ɯ109; 
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 HIV, EBV - ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫɟ ɡɚɩɨɱɜɚ ɜɟɞɧɚɝɚ ɫɥɟɞ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ɢ ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ. 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.2.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɟɞɢɧɢɱɧɚ ɥɟɡɢɹ, ɫɬɚɞɢɣ І – ІІ 
 ɏɢɪɭɪɝɢɱɧɨ ɨɬɫɬɪɚɧɹɜɚɧɟ 

 Ʌɨɤɚɥɧɨ ɥɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɉɏɌ – 1- 4 ɤɭɪɫɚ 
 
5.2.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɝɟɧɟɪɚɢɡɢɪɚɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 

 ɉɏɌ – 6-8 ɤɭɪɫɚ 

 Ʌɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ 

 Ⱥɜɬɨɥɨɠɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ 
 
ɇɢɜɨ ɧɚ ɞɨɫɬɨɜɟɪɧɨɫɬ     2A 
     I-ɜɚ ɥɢɧɢɹ CHOP 

CODOX-M/IVAC*                     +/- Rituximab 
DA-EPOCH 
HyperCVAD 

     II -ɪɚ ɥɢɧɢɹ DHAP 
ICE                     +/- Rituximab 
ESHAP 
 

 
5.2.3. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ 

 Ⱥɧɬɢɪɟɬɪɨɜɢɪɭɫɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ HIV- ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ 

 Gancyclovir ɩɪɢ EBV – ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ 

 Valaciclovir ɡɚ VZV/HSV 

 ɉɪɨɬɢɜɨɝɴɛɢɱɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 

 Ʉɨɥɨɧɢɫɬɢɦɭɥɢɪɚɳɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɜ ɩɟɪɢɨɞ ɧɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

 ȼɥɢɜɚɧɟ ɧɚ Immunovenin ɩɪɢ CD4+ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɩɨɞ 0,2ɯ109/ɥ 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ. 
6.1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ  
ȼɢɠ DLBCL 

 
6.2. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɪɝɨɜɨɪ  
ɄȺɌ ɧɚ ɥɢɰɟɜ ɱɟɪɟɩ,ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ ɢ ɤɨɪɟɦ, ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ – ɧɚ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɞɨ ɜɬɨɪɚɬɚ 
ɝɨɞɢɧɚ, ɜɟɞɧɴɠ ɝɨɞɢɲɧɨ ɨɬ 2-5 ɝɨɞɢɧɚ; 
MRI – ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ; 
ɊȿɌ-ɋɌ - ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ 
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ʿ̛̻̬̏че̦ л̴̛̥о̥ ̦̌ ̶е̦т̬̌л̦̌т̌ ̦е̬̦̏̌ ̛̭̭те̥̌ /ˉʻˁ/ 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 

ɉɴɪɜɢɱɧɢɹ ɐɇɋ ɥɢɦɮɨɦ ɟ ɚɝɪɟɫɢɜɟɧ ȼ – ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɤɨɣɬɨ ɱɟɫɬɨ ɫɟ 
ɚɫɨɰɢɢɪɚ ɫ ɧɚɦɚɥɟɧ ɢɦɭɧɢɬɟɬ, HIV, ɫɥɟɞ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɢɪɚɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ  ɢ 
ɨɛɯɜɚɳɚ ɫɬɪɭɤɬɭɪɢɬɟ  ɧɚ ɦɨɡɴɤɚ, ɝɪɴɛɧɚɱɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, ɦɟɧɢɧɝɢ, ɨɱɢ. 
ɉɚɬɨɝɟɧɟɡɚɬɚ ɟ ɫɯɨɞɧɚ ɫ ɬɚɡɢ ɧɚ  ɉȻɅ. ȼ ɬɭɦɨɪɚ ɫɟ ɟɤɫɩɪɟɫɢɪɚɬ ɦɚɪɤɟɪɢ ɨɬ 
ɝɟɪɦɢɧɚɬɢɜɧɢɹ ɰɟɧɬɴɪ - BCL-6, CD10, ɤɚɤɬɨ ɢ ɧɟɝɟɪɦɢɧɚɬɢɜɧɨɰɟɧɬɪɨɜɢ 
ɦɚɪɤɟɪɢ -  SHP-1, CD138, IRF-4. ɍɫɬɚɧɨɜɹɜɚ ɫɟ ɚɤɬɢɜɚɰɢɹ ɧɚ NFkB ɢ 
BCR/MYD88 ɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢɬɟ ɩɴɬɢɳɚ, ɤɚɤɬɨ ɢ ɞɟɥɟɰɢɹ ɧɚ ɥɨɤɭɫ 6p21.32 ɧɚHLA 
ɝɟɧɚ. MYD88 ɦɭɬɚɰɢɹ ɫɟ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚ ɩɪɢ 30-75% ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ, ɚ CD79a/b ɩɪɢ 
45%. 
ɑɟɫɬɨɬɚ - 1/100 000 ɧɚ ɝɨɞɢɧɚ, ɫɴɳɨ ɬɚɤɚ 2% ɨɬ ɜɫɢɱɤɢ ɦɨɡɴɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ. 
90% ɨɬ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɢɬɟ ɜɚɪɢɚɧɬɢ ɫɟ ɩɪɟɞɫɚɜɹɬ ɤɚɬɨ DLBCL, 10% ɫɚ FL, Burkitt-
like, T-ɤɥɟɬɴɱɧɢ. Ɇɟɞɢɚɧɚɬɚ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɚ ɧɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ ɟ 60 ɝɨɞ. ɢ 32 ɝɨɞ. 
ɡɚ HIV ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ. Ɇɴɠɟɬɟ ɛɨɥɟɞɭɜɚɬ ɩɨ-ɱɟɫɬɨ. 
 

2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ  
ɋɁɈ ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ, 4-ɬɚ ɪɟɜɢɡɢɪɚɧɚ ɜɟɪɫɢɹ, 2016 
 

3. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚ 

3. 1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɢ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ȼ- ɫɢɦɩɬɨɦɢ. 
 
Ɏɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ  

 Ɋerformance status ɩɨ ECOG (0-4) 
 
Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢ ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 Ȼɢɨɩɫɢɹ ɨɬ ɥɟɡɢɹ ɫ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ:  
 IHC: CD10, CD19, CD20, CD138, CD79ɚ; Ki67, IRF-4/ MUM-1;  

 Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ 
 
Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ . 
 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ : LDH, b2-microglobulin,  

 Ɉɛɲɢɪɟɧ ɦɟɬɚɛɨɥɢɬɟɧ ɩɚɧɟɥ, ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚɬɚ ɢ 
ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ 

 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ EBV, HIV,CMV, HBV, HCV, HPV 
 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɋɌ ɧɚ ɥɢɰɟɜ ɱɟɪɟɩ, ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ ɢ ɤɨɪɟɦ, ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ  
 

3. 2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɢ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ 

 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɝɟɧɢɬɟ na IgH, BCL-2, 
BCL-6 ɢ ɆYɋ ɝɟɧɚ.  
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 In situ ɯɢɛɪɢɞɢɡɚɰɢɹ ɡɚ EBER-EBV 

 FCM ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ: CD3, CD4, CD7, CD8, CD19; CD20; CD38; 
CD45,CD117  ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɚɡɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɢɟɬɨ ɧɚ CD4+ ɤɥɟɬɤɢ ɢ 
ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ CD4/CD8  

 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ HHV8, HPV 

 ɂɦɭɧɨɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ ɫɟɪɭɦ/ɭɪɢɧɚ 

 MRI 

 PET-CT 

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 
 

3. 3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɨɫɬɚɜɹ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ 

ɂɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɢ, ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɢ, ɢɦɭɧɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢ 
ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 

3. 4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ pɢɫɤ/ɩɪɨɝɧɨɡɚ/ɫɬɚɞɢɣ 

3.4.1. ɋɬɚɞɢɪɚɧɟ – ɩɨ ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹ ɡɚ ɟɤɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ ɧɚ Ann 
Arbour. ȼɢɠ ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 
 
3.4.2. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ pɢɫɤɚ ɩɨ IPI – ɜɢɠ ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ. 
 
3.4.3 ɇɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ 

 ȼɴɡɪɚɫɬ ɧɚɞ 60ɝ. 
 Ʌɨɲ ɩɴɪɮɨɪɦɚɧɫ ɫɬɚɬɭɫ; 
 ȼɢɫɨɤɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɅȾɏ; 
 Ɇɧɨɠɟɫɬɜɟɧɢ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɭɥɚɪɧɢ ɥɟɡɢɢ; 
 ɇɚɦɚɥɟɧɢɟ ɧɚ CD4+ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɩɨɞ 0,2ɯ109; 
 HIV, EBV - ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫɟ ɡɚɩɨɱɜɚ ɜɟɞɧɚɝɚ ɫɥɟɞ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ɢ ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ.  
ɇɹɦɚ ɨɛɳɨɩɪɢɟɬ ɫɬɚɧɞɚɪɬ 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɟɞɢɧɢɱɧɚ ɥɟɡɢɹ,  

 ɏɢɪɭɪɝɢɱɧɨ ɨɬɫɬɪɚɧɹɜɚɧɟ 

 Ʌɨɤɚɥɧɨ ɥɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɏɢɦɢɬɟɪɚɩɢɹ, ɛɚɡɢɪɚɧɚ ɧɚ ɜɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜ Methotrexate 
 
5.2.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɦɧɨɠɟɫɬɜɟɧɢ ɥɟɡɢɢ 

 ɏɢɦɢɬɟɪɚɩɢɹ, ɛɚɡɢɪɚɧɚ ɧɚ ɜɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜ Methotrexate 

 Ʌɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ 

 Ⱥɜɬɨɥɨɠɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ 
 
ɇɢɜɨ ɧɚ ɞɨɫɬɨɜɟɪɧɨɫɬ     2A 
     I-ɜɚ ɥɢɧɢɹ Ʌɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ  

HD-MTX 3-8g/m 2 – 2-4 ɱɚɫɚ ɢɧɮɭɡɢɹ. 
+/- ɜɬɨɪɚ ɮɚɡɚ – HD-Cytarabine 3 g/m 2  - ɞɨ 3 
ɫɟɞɦɢɰɢ ɫɥɟɞ Methotrexate.           
ɂɧɬɪɚɬɟɤɚɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ - ɩɪɢ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ  
ȼɢɫɨɤɨɞɨɡɢɪɚɧ DEXA -20 mg i.v. ɞɧɟɜɧɨ  
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     II -ɪɚ ɥɢɧɢɹ Ifosfamide 
Thiotepa* 
Procarbazine 
Vincristine 
Ⱥɜɬɨɥɨɠɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ. 
Rituximab – 25 mg/IT ɜɟɞɧɴɠ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɞɨ 5 
ɚɩɥɢɤɚɰɢɢ 
Carmustine / CeeNU Lomustine  

 
5.2.3. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ 

 Ⱥɧɬɢɪɟɬɪɨɜɢɪɭɫɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ HIV- ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ 

 Gancyclovir ɩɪɢ EBV – ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ 

 Valaciclovir ɡɚ VZV/HSV 

 ɉɪɨɬɢɜɨɝɴɛɢɱɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 

 Ʉɨɥɨɧɢɫɬɢɦɭɥɢɪɚɳɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɜ ɩɟɪɢɨɞ ɧɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

 ȼɥɢɜɚɧɟ ɧɚ Immunovenin ɩɪɢ CD4+ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɩɨɞ 0,2ɯ109/ɥ 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ. 
6.1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ  
ȼɢɠ DLBCL 

 
6.2. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɪɝɨɜɨɪ  
MRI ɧɚ ɐɇɋ ɢ ɝɪɴɛɧɚɱɟɧ ɦɨɡɴɤ – ɧɚ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɞɨ ɜɬɨɪɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ, ɜɟɞɧɴɠ 
ɝɨɞɢɲɧɨ ɨɬ 2-5 ɝɨɞɢɧɚ 
CɌ /ɢɥɢ ɊȿɌ-ɋɌ - ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ 

 
 

 

ʰ̦т̬̭̌̏̌кул̬̌е̦ л̴̛̥о̥ 

 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 

ɂɧɬɪɚɜɚɫɤɭɥɚɪɧɢɹ ɥɢɦɮɨɦ/ɂȼɅ/ ɟ ɪɹɞɴɤ ɫɭɛɬɢɩ ɧɚ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢɬɟ ɞɢɮɭɡɧɢ  
ȼ – ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ. Ⱥɧɚɬɨɦɢɹɬɚ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ ɫɟ ɫɜɴɪɡɜɚ ɫ ɤɥɨɧɚɥɧɚ 
ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɨɢɞɢ ɜ ɦɚɥɤɢɬɟ ɫɴɞɨɜɟ, ɡɚɫɹɝɚɳɚ ɪɟɥɚɬɢɜɧɨ ɢ 
ɨɤɨɥɨɫɴɞɨɜɨɬɨ ɩɪɨɫɬɪɚɧɫɬɜɨ. Ʉɥɢɧɢɱɧɢɬɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɚ ɡɚɜɢɫɹɬ ɨɬ 
ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɨɬɨ ɨɪɝɚɧɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ, ɤɚɬɨ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɫɟ ɚɧɝɚɠɢɪɚɬ ɐɇɋ ɢ ɤɨɠɚ. 
ɉɨɪɚɞɢ ɜɚɪɢɬɟɬɢɬɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɚɬɚ ɢɡɹɜɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɟ ɧɚɪɟɱɟɧɨ „ɜɟɥɢɤɢɹ 
ɢɦɢɬɚɬɨɪ” ɢ ɱɟɫɬɨ ɫɟ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚ ɩɨɫɬɦɨɪɬɟɦ. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚɬɚ ɟ ɬɪɭɞɧɚ 
ɩɨɪɚɞɢ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɜɚɫɤɭɥɚɪɧɚɬɚ ɬɴɤɚɧ ɧɚ ɨɪɝɚɧɢɬɟ ɩɪɢ ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ 
ɥɢɦɮɨɦɧɢ ɤɥɟɬɤɢ ɜ ɥɢɦɮɧɢɬɟ ɜɴɡɥɢ ɢ ɪɟɬɢɤɭɥɨɟɧɞɨɬɟɥɚ, ɩɨɪɚɞɢ ɤɨɟɬɨ ɩɪɢ 
ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɫɴɦɧɟɧɢɹ ɟ ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ ɩɪɨɜɟɠɞɚɧɟɬɨ ɧɚ ɯɢɪɭɪɝɢɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɨɬ 
ɡɚɫɟɝɧɚɬɢɹ ɨɪɝɚɧ ɫɴɫ ɫɴɨɬɜɟɬɧɚ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ. 
ɑɟɫɬɨɬɚ -  ɂɧɬɪɚɜɚɫɤɭɥɚɪɧɢɹ ɥɢɦɮɨɦ ɟ ɪɹɞɤɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɫ ɱɟɫɬɨɬɚ 1/1 000 
000 ɧɚ ɝɨɞɢɧɚ. Ɉɩɢɫɚɧɨ ɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɦɟɠɞɭ 34-90 ɝɨɞ ɫ  ɦɟɞɢɚɧɚ ɧɚ 
ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ - 70 ɝɨɞ. Ɇɴɠɟɬɟ ɢ ɠɟɧɢɬɟ ɛɨɥɟɞɭɜɚɬ ɟɞɧɚɤɜɨ. ɂɦɚ 
ɫɜɢɞɟɬɟɥɫɬɜɚ, ɱɟ ɛɨɥɟɫɬɚ ɫɟ ɫɪɟɳɚ ɩɨ-ɱɟɫɬɨ ɜ ɚɡɢɚɬɫɤɚɬɚ ɩɨɩɭɥɚɰɢɹ, ɤɚɬɨ 
ɜɚɪɢɚɧɬ ɚɫɨɰɢɢɪɚɳ ɫɟ ɫ ɯɟɦɨɮɚɝɨɰɢɬɨɡɚ ɫɟ ɫɪɟɳɚ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɜ əɩɨɧɢɹ.   
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2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ  
ɋɁɈ ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ, 4-ɬɚ ɪɟɜɢɡɢɪɚɧɚ ɜɟɪɫɢɹ, 2016 
 

3. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚ 

3. 1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɢ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ȼ- ɫɢɦɩɬɨɦɢ. 
 
Ɏɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ  

 Ɋerformance status ɩɨ ECOG (0-4) 
 
Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢ ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 Ȼɢɨɩɫɢɹ ɨɬ ɥɟɡɢɹ ɫ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ:  
 IHC: CD10, CD19, CD20, CD138, CD79ɚ; Ki67, IRF-4/ MUM-1, bcl2, bcl6;  

 Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ 
 

Ʌɚɛɨɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ . 
 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ : LDH, b2-microglobulin,  

 Ɉɛɲɢɪɟɧ ɦɟɬɚɛɨɥɢɬɟɧ ɩɚɧɟɥ, ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚɬɚ ɢ 
ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ 

 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ EBV, HIV,CMV, HBV, HCV, HPV 
 

Ɉɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɋɌ ɧɚ ɥɢɰɟɜ ɱɟɪɟɩ, ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ ɢ ɤɨɪɟɦ, ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ  
3. 2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɢ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ 

 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɝɟɧɢɬɟ na IgH, BCL-2, 
BCL-6 ɢ ɆYɋ ɝɟɧɚ.  

 In situ ɯɢɛɪɢɞɢɡɚɰɢɹ ɡɚ EBER-EBV 

 FCM ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ: CD3, CD4, CD7, CD8, CD19; CD20; CD38; 
CD45,CD117  ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɚɡɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɢɟɬɨ ɧɚ CD4+ ɤɥɟɬɤɢ ɢ 
ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ CD4/CD8  

 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ HHV8, HPV 

 ɂɦɭɧɨɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ ɫɟɪɭɦ/ɭɪɢɧɚ 

 MRI 

 PET-CT 

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 
 

3. 3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɨɫɬɚɜɹ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ 

ɂɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɢ, ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɢ, ɢɦɭɧɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢ 
ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 

3. 4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ pɢɫɤ/ɩɪɨɝɧɨɡɚ/ɫɬɚɞɢɣ 

3.4.1. ɋɬɚɞɢɪɚɧɟ – ɩɨ ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹ ɡɚ ɟɤɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ ɧɚ Ann 
Arbour. ȼɢɠ ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 
 
3.4.2. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ pɢɫɤɚ ɩɨ IPI – ɜɢɠ ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ. 
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3.4.3 ɇɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ 

 ȼɴɡɪɚɫɬ ɧɚɞ 60ɝ. 
 Ʌɨɲ ɩɴɪɮɨɪɦɚɧɫ ɫɬɚɬɭɫ; 
 ȼɢɫɨɤɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɅȾɏ; 
 Ɇɧɨɠɟɫɬɜɟɧɢ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɭɥɚɪɧɢ ɥɟɡɢɢ; 
 ɇɚɦɚɥɟɧɢɟ ɧɚ CD4+ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɩɨɞ 0,2ɯ109/ɥ; 
 HIV, EBV - ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫɟ ɡɚɩɨɱɜɚ ɜɟɞɧɚɝɚ ɫɥɟɞ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ɢ ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ.  
ɇɹɦɚ ɨɛɳɨɩɪɢɟɬ ɫɬɚɧɞɚɪɬ 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
 

ɇɢɜɨ ɧɚ ɞɨɫɬɨɜɟɪɧɨɫɬ     2A 
     I-ɜɚ ɥɢɧɢɹ 

CHOP   
     II -ɪɚ ɥɢɧɢɹ Ifosfamide 

Thiotepa* 
Procarbazine 
Vincristine 
Ⱥɜɬɨɥɨɠɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ. 
Rituximab – 25 mg/IT ɜɟɞɧɴɠ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɞɨ 5 
ɚɩɥɢɤɚɰɢɢ 
Carmustine /CeeNU Lomustine  

 
ɇɢɜɨ ɧɚ ɞɨɫɬɨɜɟɪɧɨɫɬ     2A 
     I-ɜɚ ɥɢɧɢɹ 

CHOP                                   +/- Rituximab 
DA-EPOCH 
HD-Methotrexate 3-8 g/m2  ɩɪɢ ɐɇɋ ɡɚɫɹɝɚɧɟ 

     II -ɪɚ ɥɢɧɢɹ Pro-MACE-CytaBOM  +/- Rituximab 
R-DHAP, 
R-ICE 
HyperCVAD +/- Rituximab 
m-BACOD +/- Rituximab 
Ⱥɜɬɨɥɨɠɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ- 
   ɩɪɢ ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 

 
5.2.3. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ 

 Ⱥɧɬɢɪɟɬɪɨɜɢɪɭɫɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ HIV- ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ 

 Gancyclovir ɩɪɢ EBV – ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ 

 Valaciclovir ɡɚ VZV/HSV 

 ɉɪɨɬɢɜɨɝɴɛɢɱɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ 

 Ʉɨɥɨɧɢɫɬɢɦɭɥɢɪɚɳɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɜ ɩɟɪɢɨɞ ɧɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

 ȼɥɢɜɚɧɟ ɧɚ Immunovenin ɩɪɢ CD4+ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɩɨɞ 0,2ɯ109/ɥ 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ. 
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6.1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ  
ȼɢɠ DLBCL 

 
6.2. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɪɝɨɜɨɪ  
MRI ɧɚ ɐɇɋ ɢ ɝɪɴɛɧɚɱɟɧ ɦɨɡɴɤ – ɧɚ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɞɨ ɜɬɨɪɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ, ɜɟɞɧɴɠ 
ɝɨɞɢɲɧɨ ɨɬ 2-5 ɝɨɞɢɧɚ 
CɌ /ɢɥɢ ɊȿɌ-ɋɌ - ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ 
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ʺʤʻ˃ʫЛʻОКЛʫ˃ˎˋʫʻ ЛʰʺˇОʺ (MCL) 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ɂɪɹɥɚ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɢɦɮɨɢɞɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ, ɩɪɨɢɡɥɢɡɚɳɚ ɨɬ ɤɥɟɬɤɢɬɟ ɧɚ 
ɦɚɧɬɟɥɧɚɬɚ ɡɨɧɚ, ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɫ CCDN1 ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɹ. ɑɟɫɬɨɬɚ: 5-7% ɨɬ 
ɇɟɯɨɞɠɤɢɧɨɜɢɬɟ ɥɢɦɮɨɦɢ ɜ Ɂɚɩɚɞɧɚ ȿɜɪɨɩɚ. Ƚɨɞɢɲɧɚɬɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ 
ɧɚɪɚɫɬɜɚ ɩɪɟɡ ɩɨɫɥɟɞɧɢɬɟ ɞɟɫɟɬɢɥɟɬɢɹ ɞɨ 1-2/ 100 000.  ɉɨ-ɱɟɫɬɚ  ɩɪɢ 
ɦɴɠɟɬɟ ɫɴɫ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɦɴɠɟ/ɠɟɧɢ 3:1.  
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016 ɝɨɞɢɧɚ 
ȼɚɪɢɚɧɬɢ: 

 Ȼɥɚɫɬɨɢɞɟɧ 

 ɉɥɟɨɦɨɪɮɟɧ 

 Ⱦɪɟɛɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ 

 ɉɨɞɨɛɟɧ ɧɚ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ 
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ȼ- ɫɢɦɩɬɨɦɢ. 
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ: 

 Ɋerformance status ɩɨ ECOG (0-4) 

 ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ, ɜɤɥ. 
Waldeyer’s ɩɪɴɫɬɟɧ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɞɚɥɚɤ, ɯɪɚɧɨɫɦɢɥɚɬɟɥɟɧ ɬɪɚɤɬ 
(ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɫɬɨɦɚɲɧɨ-ɱɪɟɜɟɧ ɬɪɚɤɬ ɢɦɚ ɜ 15-30%). 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɴɥɧɚ ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɫ ȾɄɄ 

 Ȼɢɨɯɢɦɢɹ  
 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ - ɏɟɩɚɬɢɬ B, C, HIV . 

Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɦɚɬɟɪɢɚɥ ɨɬ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ/ɬɴɤɚɧ; 
 ɂɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɢɡɚɰɢɹ ɱɪɟɡ IHC ɢ/ɢɥɢ FCM: CD20, CD3, CD5, CyclinD1, 

CD10, CD23, Ki-67, SOX11 
Oɛɪɚɡɧɢ ɢ ɞɪɭɝɢ ɫɬɚɞɢɪɚɳɢ ɦɟɬɨɞɢ: 

 CT ɧɚ ɲɢɹ, ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ, ɚɛɞɨɦɟɧ, ɬɚɡ ɫ ɤɨɧɬɪɚɫɬ ɢ/ɢɥɢ PET-CT 

  Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ  (cyclin D1 ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ) +/- ɚɫɩɢɪɚɰɢɹ.  
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 PET-CT ɧɟ ɟ ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ, ɧɨ ɟ ɩɨɥɟɡɧɚ ɜ ɪɟɞɤɢɬɟ ɨɝɪɚɧɢɱɧɢ ɫɬɚɞɢɢ 
I/II, ɩɪɟɞɢ ɥɨɤɚɥɧɚ ɪɚɞɢɨɬɟɪɚɩɢɹ. 

 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ/FISH/PCR: t (11;14), t (14;18) 

 Ƚɚɫɬɪɨɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɧɚ ɟɧɞɨɫɤɨɩɢɹ ɧɟ ɟ ɪɭɬɢɧɧɚ ɩɪɢ ɧɚɱɚɥɧɨɬɨ 
ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ, ɧɨ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɡɚ ɩɨɬɜɴɪɠɞɟɧɢɟ ɧɚ  I/II Ʉɋ, ɤɚɤɬɨ ɢ ɩɪɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɴɫ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɨɬ ɫɬɪɚɧɚ ɧɚ ȽɂɌ. 

 MUGA scan/ EɯɨɄȽ, ȿɄȽ (ɩɪɟɞɢ  ɚɧɬɪɚɰɢɤɥɢɧ ɢɥɢ ɚɧɬɪɚɰɟɧɟɞɢɨɧ-      
ɛɚɡɢɪɚɧɢ ɩɪɨɬɨɤɨɥɢ, ASCT) 

 Ɋɟɩɪɨɞɭɤɬɢɜɧɚ ɤɨɧɫɭɥɬɚɰɢɹ ɩɪɢ ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ   
 CɌ ɢ/ɢɥɢ MRI ɧɚ ɐɇɋ, ɥɭɦɛɚɥɧɚ ɩɭɧɤɰɢɹ ɩɪɢ  ɜɢɫɨɤɨɪɢɫɤɨɜɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ- 
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ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 2 ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɪɢɫɤɨɜɢ ɮɚɤɬɨɪɢ- ɛɥɚɫɬɨɢɞɟɧ ɜɚɪɢɚɧɬ, 
ɡɚɜɢɲɟɧɚ LDH, ɥɨɲ performance status ɢɥɢ  ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɧɚ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɚ 
ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɤɚ.  

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɟɩɢɮɚɪɢɧɤɫ 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ ɫ 
ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ, ɞɨɤɚɡɜɚɳɚ ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ ɦɨɧɨɦɨɪɮɧɚ ȼ ɤɥɟɬɴɱɧɚ 
ɩɨɩɭɥɚɰɢɹ, Cyclin D1 ɢ/ɢɥɢ SOX-11 ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɧɚ ɢ/ɢɥɢ ɫ ɞɨɤɚɡɚɧɚ 
ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɹ ɧɚ CCND1. 
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
3.4.1. ɋɬɚɞɢɪɚɧɟ: 

 ɉɪɢɥɚɝɚ ɫɟ Ann Arbor Ʌɭɝɚɧɨ ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹ ɫɬɚɞɢɣɧɚɬɚ  ɫɢɫɬɟɦɚ – ɜɢɠ 
ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ №2. 

3.4.2. ɋɬɪɚɬɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɪɢɫɤɚ:  
 ɉɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɟ ɫɢɫɬɟɦɚɬɚ MIPI  

Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞeɧ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɢɧɞɟɤɫ ɡɚ ɦɚɧɬɟɥɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ 
ɥɢɦɮɨɦ(Mantle Cell Lymphoma International Prognostic Index,  MIPI) 

Ɍɨɱɤɢ ȼɴɡɪɚɫɬ 
(ɝɨɞɢɧɢ) 

ECOG LDH (ULN) Ʌɟɜɤɨɰɢɬɢ 
(ɯ109/L) 

0 <50 0.1 <0.67 <6.700 
1 50-59  0.67-0.99 6.700-9.999 
2 60-69 2.4 1.00-1.49 10.000-14.999 
3 >70  ≥1.5 ≥15.000 

ɉɪɢ ɫɭɦɚ ɨɬ ɬɨɱɤɢɬɟ 0-3 ɪɢɫɤɴɬ ɫɟ ɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚ ɤɚɬɨ ɧɢɫɴɤ, 4-5 ɤɚɬɨ 
ɦɟɠɞɢɧɟɧ, 6-11 ɤɚɬɨ ɜɢɫɨɤ. ɇɢɜɚɬɚ ɧɚ LDH ɫɟ ɩɪɟɞɫɬɚɜɹɬ ɤɚɬɨ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ 
ɫɩɪɹɦɨ ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ. 

 

 Ki-67 ɚɧɬɢɝɟɧ ɟ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɩɪɢɥɨɠɢɦɢɹɬ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɟɧ ɛɢɨɦɚɪɤɟɪ ɡɚ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɧɚ ɤɥɟɬɴɱɧɚɬɚ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɢ ɛɢɨɥɨɝɢɱɟɧ ɪɢɫɤɨɜ ɮɚɤɬɨɪ. 

 MRD e ɧɟɡɚɜɢɫɢɦ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɮɚɤɬɨɪ ɡɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬɬɚ ɧɚ 
ɨɬɝɨɜɨɪ, ɜɢɠ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ. 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Ⱦɪɭɝɢ ɚɝɪɟɫɢɜɧɢ ȼ – ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ. 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɋ ɤɨɧɜɟɧɰɢɨɧɚɥɧɚɬɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ (XT) MCL ɟ ɢɧɤɭɪɚɛɢɥɧɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɢ ɨɛɢɱɚɣɧɨ ɢɦɚ ɚɝɪɟɫɢɜɟɧ ɯɨɞ .  

 ȼ ɩɨɜɟɱɟɬɨ ɪɚɧɞɨɦɢɡɢɪɚɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɨɫɧɨɜɟɧ ɤɪɢɬɟɪɢɣ ɡɚ ɩɨɞɛɨɪɚ 
ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɟ ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ –  65 ɝɨɞɢɧɢ ɢ ɧɚɥɢɱɧɚɬɚ ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬ. 

 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɬɚɞɢɣ I–II : 

 RT involved field ( 30-36 Gy), ɧɨɫɜɴɪɡɚɧɨ ɫ ɪɚɧɧɢ ɪɟɰɢɞɢɜɢ 

 ɉɪɢ ɨɝɪɚɧɢɱɟɧ nonbulky ɫɬɚɞɢɣ I–II ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ 
ɧɟɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ ɤɨɧɜɟɧɰɢɨɧɚɥɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɢɧɞɭɤɰɢɹ, 
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ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɚ ɨɬ ɤɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚɳɨ ɥɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ, ɩɨɞɨɛɧɨ ɧɚ ȾȻȿɅ. 
 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɝɨɥɹɦ ɬɭɦɨɪɟɧ ɬɨɜɚɪ ɢɥɢ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ 

ɮɚɤɬɨɪɢ ɟ ɢɧɞɢɰɢɪɚɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ, ɚɧɚɥɨɝɢɱɧɚ ɧɚ  
ɧɚɩɪɟɞɧɚɥɢɬɟ ɫɬɚɞɢɢ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ.  Ʉɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚɳɨɬɨ 
ɥɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɬɭɦɨɪɧɚɬɚ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ ɢ 
ɨɱɚɤɜɚɧɢɬɟ ɫɬɪɚɧɢɱɧɢ ɟɮɟɤɬɢ. 

 
5.2.1.2. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɬɚɞɢɣ II (bulky) ɢ ɫɬɚɞɢɣ III-IV  
5.2.1.2.1. ɂɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɫɬɪɚɬɟɝɢɹ  
ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɞɨ 65 ɝɨɞɢɧɢ ɫ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɫɟɪɢɨɡɧɚ ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬ.  
ɋɥɟɞɜɚ ɞɚ ɡɚɩɨɱɧɟ ɜɟɞɧɚɝɚ ɫɥɟɞ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Rituximab** ɩɨɞɨɛɪɹɜɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɬɟ ɪɟɡɭɥɬɚɬɢ. 
ȼɫɢɱɤɢ ɢɡɛɪɨɟɧɢ ɩɨ-ɞɨɥɭ ɪɟɠɢɦɢ ɫ ɢɡɤɥɸɱɟɧɢɟ ɧɚ HyperCVAD+R** ɜɤɥɸɱɜɚɬ 
ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɤɨɧɫɨɥɢɞɚɰɢɹ ɫ HDT/ ASC ! 
ɂɧɞɭɤɰɢɨɧɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 NORDIC regiment - ɞɨɡɚ- ɢɧɬɟɧɡɢɮɢɰɚɪɚɧ CHOP [ maxi-CHOP], 
ɚɥɬɟɪɧɢɪɚɳɚ ɫ Rituximab** + ɜɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜ Cytarabine) 

 HyperCVAD+R** (ɋyclophosphamide, Vincristine, Doxorubicin, 
Dexamethasone ɚɥɬɟɪɧɢɪɚɳ ɫ Methotrexate ɢ Cytarabine)  

 CALGB ɪɟɠɢɦ 

 ɉɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɟɧ R**-CHOP/ R**-ICE 
Ʉɨɧɫɨɥɢɞɚɰɢɹ ɫɥɟɞ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ: 

 ȼɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ ɋɄɌ. 
 

5.2.1.2.2. ɉɨ- ɦɚɥɤɨ ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɫɬɪɚɬɟɝɢɹ: 
ɂɧɞɭɤɰɢɨɧɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 VR-CAP (ɋyclophosphamide, Doxorubicin, Prednisolon) 

 Hyper CVAD  ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 65ɝ. 
 

5.2.1.3. ɉɪɢ  ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɭɜɪɟɞɟɧɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ, ɝɥɚɜɧɨ ɫ ɩɚɥɢɚɬɢɜɧɚ ɰɟɥ 
(ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ IIB): 

 B*R- ɞɨɡɨɪɟɞɭɰɢɪɚɧ 

 *RCVP 

 VADC 

 ɊȿɊɋ 

 Ɍɚɪɝɟɬɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ – M-Tor ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ Temsirolimus ɜ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɚ 
ɞɨɡɚ 175 mg, ɢɧɮɭɡɢɪɚɧɚ ɡɚ 30-60 minute ɜɟɞɧɴɠ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɡɚ 3 
ɫɟɞɦɢɰɢ, ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɨ ɨɬ ɫɟɞɦɢɱɧɢ ɞɨɡɢ 75 mg ɜ ɢɧɮɭɡɢɹ 30-60 
minute. 
 

5.2.1.5. ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɚɪɰɢɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɥɟɞ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɨɛɫɴɠɞɚ ɫɟ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ( ɪɟɠɢɦɢ ɜɬɨɪɚ- ɥɢɧɢɹ ) ɫ ɰɟɥ ɞɚ ɫɟ 
ɩɨɞɨɛɪɢ ɤɚɱɟɫɬɜɨɬɨ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ.  

 

5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɉɪɢ ɪɟɰɢɞɢɜ: ɉɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɟ ɪɟɛɢɨɩɫɢɹ. 
 ɂɡɛɨɪɴɬ ɧɚ ɫɩɚɫɢɬɟɥɧɢ ɪɟɠɢɦɢ ɡɚɜɢɫɢ ɨɬ ɟɮɢɤɚɫɧɨɫɬɬɚ ɧɚ 

ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ.  
 ɉɪɢ ɪɚɧɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ  (<12–24 ɦɟɫɟɰɚ),  ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ ɫɯɟɦɢ ɛɟɡ 

ɤɪɴɫɬɨɫɚɧɚ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ (Bendamustine ɢɥɢ HiDAC ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ 
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ɪɟɠɢɦɢ, e.g. R-BAC ɫɥɟɞ CHOP).  
 Rituximab ɫɟ ɞɨɛɚɜɹ, ɚɤɨ ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɭɜɚɳɚɬɚ ɚɧɬɢɬɹɥɨ-ɫɴɞɴɪɠɚɳɚ 

ɫɯɟɦɚ ɟ ɞɨɜɟɥɚ ɞɨ  ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ ɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹɬɚ  > 6–12 ɦɟɫɟɰɚ.  
 ɉɪɢ ɪɚɧɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ ɢɥɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ ɛɨɥɟɫɬ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ ɩɨ-ɧɨɜɢɬɟ 

ɬɚɪɝɟɬɧɢ ɩɨɞɯɨɞɢ. 
5.2.2.1. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɪɟɰɢɞɢɜ, ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ ɛɨɥɟɫɬ, 
ɩɚɪɰɢɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɥɟɞ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ. 
ɉɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɤɴɦ ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳɚɬɚ ɯɢɦɢɨ-
ɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ( < 6 ɦɟɫɟɰɚ): 

 *Ibrutinib.  

 Lenalidomide  

 *Ibrutinib, Lenalidomide ( ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ȼ) 
ɉɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɫɥɟɞ ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳɚɬɚ ɯɢɦɢɨ-
ɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ( > 6 ɦɟɫɟɰɚ): 

 Bendamustine +/- *Rituximab ( ɚɤɨ ɩɪɟɞɢ ɧɟ ɫɚ ɞɚɜɚɧɢ) 
 Bortezomib +/- *Rituximab 

 ɂɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɦɚɥɤɢ ɦɨɥɟɤɭɥɢ, ɤɚɤɬɨ ɟ ɩɨɫɨɱɟɧɨ ɩɨ-ɝɨɪɟ. 
 *RCHOP ( ɚɤɨ ɩɪɟɞɢ ɧɟ ɟ ɧɚɡɧɚɱɚɜɚɧ, ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ȼ) 
 Bendamustine, Bortezomib,  *Rituximab (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ȼ) 
 PEPC  +/- *Rituximab (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 3) 
 *R-BAC 

 Ɋɟɠɢɦɢ ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɴɫ ɢɥɢ ɛɟɡ Rituximab, ɩɪɟɩɨɪɴɱɚɧɢ ɡɚ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ȾȼȿɅ 
 

5.2.2.2. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɤɨɧɫɨɥɢɞɚɰɢɹ 

 Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɋɄɌ (ɧɟɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɚ ɢɥɢ ɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɚ). 
 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ hepatitis B  ɫɟɪɨɥɨɝɢɹ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ 

ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɱɧɚ ɚɧɬɢɜɢɪɭɫɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ. 
 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6.1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ – ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ №4. 
6.2. ɉɪɨɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɨɰɟɧɤɚ 

 ɊȿɌ/ɋɌ ɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɢɹ ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɤɴɦ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ DLBCLs. Ȼɚɡɢɪɚ ɫɟ ɧɚ ɜɢɡɭɚɥɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɩɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ 
Deauville – 5 ɬɨɱɤɨɜɚ ɫɤɚɥɚ. 

 Ɉɰɟɧɤɚ ɩɨ Deauville (Lugano 2014), ɜɢɠ ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ №4. 
 ɉɪɨɜɟɠɞɚ ɫɟ ɦɟɠɞɢɧɧɨ (ɫɥɟɞ 4 ɤɭɪɫ) ɢ ɫɥɟɞ ɩɪɢɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ 

ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɛɟɦ ɢ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɡɚ ɩɨɪɦɹɧɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ. 
 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

 Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ, ɮɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ, ɉɄɄ, ɪɭɬɢɧɧɚ ɛɢɨɯɢɦɢɹ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3 
ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ 2 ɝɨɞɢɧɢ. ɇɚ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɩɪɟɡ ɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ 3 ɝɨɞɢɧɢ, ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ 
1 ɩɴɬ ɝɨɞɢɲɧɨ. 

 ȿɠɟɝɨɞɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɬɢɪɟɨɢɞɧɚɬɚ ɮɭɧɤɰɢɹ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɜ ɨɛɥɚɫɬɬɚ ɧɚ ɲɢɹɬɚ.  

 CT ɩɨ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3-6 ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ 2 ɝɨɞɢɧɢ ( ɍɁȾ ɡɚ ɧɚɦɚɥɟɧɢɟ ɧɚ 
ɪɟɧɬɝɟɧɨɜɚɬɚ ɟɤɫɩɨɡɢɰɢɹ), ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6-12ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ 5 ɝɨɞɢɧɢ. 
PET-CT ɧɟ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ ɡɚ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ 
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ˇОЛʰК˄ЛʤˀEH ЛʰʺˇОʺ (FL) 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ɍɭɦɨɪ, ɫɴɫɬɚɜɟɧ ɨɬ ȼ ɤɥɟɬɤɢ ɧɚ ɝɟɪɦɢɧɚɬɢɜɧɢɹ ɰɟɧɬɴɪ, ɤɨɢɬɨ ɨɮɨɪɦɹɬ 
ɧɨɞɭɥɢ, ɩɨɞɨɛɧɨ ɧɚ ɧɨɪɦɚɥɧɢɬɟ ɮɨɥɢɤɭɥɢ ɧɚ ɥɢɦɮɧɢɬɟ ɜɴɡɥɢ. Kɥɟɬɤɢɬɟ 
ɟɤɫɩɪɟɫɢɪɚɬ ȼ ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɩɨɜɴɪɯɧɨɫɬɧɢ ɚɧɬɢɝɟɧɢ (CD20), ɦɚɪɤɟɪɢ ɧɚ ȼ ɤɥɟɬɤɢ 
ɨɬ ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ ɰɟɧɬɴɪ (CD10, bcl-6) ɢ ɰɢɬɨɩɥɚɡɦɟɧ bcl-2 ɩɪɨɬɟɢɧ. 
Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɨ ɯɚɪɚɤɬɟɪɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ ɫɚ ɞɜɚ ɬɢɩɚ: ɦɚɥɤɢ ɢ ɫɪɟɞɧɢ ɩɨ ɪɚɡɦɟɪ 
ɤɥɟɬɤɢ ɫ ɢɧɜɚɝɢɧɢɪɚɧɨ ɹɞɪɨ (ɰɟɧɬɪɨɰɢɬɢ) ɢ ɝɨɥɟɦɢ ɤɥɟɬɤɢ ɫ ɨɜɚɥɧɨ ɹɞɪɨ ɢ 
ɧɹɤɨɥɤɨ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɹɞɪɟɧɚɬɚ ɦɟɦɛɪɚɧɚ ɧɭɤɥɟɨɥɢ (ɰɟɧɬɪɨɛɥɚɫɬɢ). 5-7/100 000 
ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ; 20% ɨɬ ɇɏɅ ɢ 60% ɨɬ ɢɧɞɨɥɟɧɬɧɢɬɟ ɜ Ɂɚɩɚɞɧɚ ȿɜɪɨɩɚ ɢ ɋȺɓ; 
ɨɬɱɟɬɥɢɜɨ ɧɚɪɚɫɬɜɚɳɚ  ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ ɫ ɧɚɩɪɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016 ɝɨɞɢɧɚ 
ȼɚɪɢɚɧɬɢ: 

 ɬɢɩɢɱɟɧ 

 in situ ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ 

 ɞɭɨɞɟɧɚɥɟɧ ɬɢɩ FL 

 ɬɟɫɬɢɤɭɥɚɪɟɧ FL 

 ɞɢɮɭɡeɧ ɜɚɪɢɚɧɬ ɧɚ FL (ɱɟɫɬɨ ɫ ɬɪɚɧɫɥɨɤɚɰɢɢ, ɚɧɝɚɠɢɪɚɳɢ 1p36) 
 ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ ɧɚ IRF4 (ɨɬɞɟɥɧɚ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ) 
 ɉɴɪɜɢɱɧɢɬɟ ɥɢɦɮɨɦɢ ɧɚ ɰɟɧɬɪɚɥɧɢɹ ɤɨɠɟɧ ɮɨɥɢɤɭɥ ɨɬɞɟɥɧɚ 

ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ) 
 ɉɟɞɢɚɬɪɢɱɟɧ ɬɢɩ FL (ɨɬɞɟɥɧɚ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ) 

 
ɋɬɟɩɟɧɢ ɜɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɛɪɨɹ ɧɚ ɰɟɧɬɪɨɛɥɚɫɬɢɬɟ 

 1 ɫɬɟɩɟɧ: 0-5 ɰɟɧɬɪɨɛɥɚɫɬɚ ɧɚ ɩɨɥɟ ɫ ɝɨɥɹɦɨ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ 

 2 ɫɬɟɩɟɧ: 6-15 ɰɟɧɬɪɨɛɥɚɫɬɚ ɧɚ ɩɨɥɟ ɫ ɝɨɥɹɦɨ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ 

 3Ⱥ ɫɬɟɩɟɧ: >15 ɰɟɧɬɪɨɛɥɚɫɬɚ ɧɚ ɩɨɥɟ ɫ ɝɨɥɹɦɨ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɫ ɧɚɥɢɱɢɟ 
ɧɚ ɰɟɧɬɪɨɰɢɬɢ 

 3ȼ ɫɬɟɩɟɧ: >15 ɰɟɧɬɪɨɛɥɚɫɬɚ ɧɚ ɩɨɥɟ ɫ ɝɨɥɹɦɨ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɫ ɩɥɴɬɧɢ 
ɩɨɜɥɟɤɥɚ ɨɬ ɰɟɧɬɪɨɛɥɚɫɬɢ 
 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ȼ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ: 

 Performance status (ECOG) 

 ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ, ɜɤɥ. 
Waldeyer’s ɩɪɴɫɬɟɧ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɫɥɟɡɤɚ.  

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɚ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ ɜ ɦɟɤɢ ɬɴɤɚɧɢ, 
ɯɪɚɧɨɫɦɢɥɚɬɟɥɟɧ ɬɪɚɤɬ, ɤɨɠɚ  

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 
 ɉɄɄ, ȾɄɄ  
 ɋɍȿ, LDH, ȕ2- ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ  
 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ ɡɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ 

 HBV (HbsAg+antiCorAb), HCV, HIV. 
ɏɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ:  
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 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ 
ɨɪɝɚɧ ɫ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ.  

 Ɇɚɪɤɟɪɢ ɡɚ ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɡɢɡɚɰɢɹ: CD20, CD3, CD5, CD10, CD45, CD23, 
bcl-2, bcl-6, Ki67, MUM1, CyclinD1, χ/Ȝ  

 Ʉɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ               
Oɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ: 

 ɋɌ ɧɚ ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ ɢ ɤɨɪɟɦ, ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ.  
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  
 ɋɟɪɭɦɧɚ ɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɢ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ  
 ȿɯɨɤɚɪɞɢɨɝɪɚɮɢɹ (ɫ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɅɄ ɮɭɧɤɰɢɹ) 

 MRI  

 Ɏɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ ɩɪɢ ɥɟɜɤɟɦɢɱɧɚ ɢɡɹɜɚ 

 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ /FISH/PCR – t(14;18)(q32;q31), ɡɚɫɹɝɚɳɚ IgH/bcl-2 ɝɟɧɢ ɜ 
80%  

 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ: bcl-2 rearrangement ɜ 80%; bcl-6 ɜ 40% 
(ɛɟɡ ɩɪɚɤɬɢɱɟɫɤɨ ɡɧɚɱɟɧɢɟ) 

 ɊȿɌ/ɋɌ ɟ ɨɬ ɢɧɮɨɪɦɚɬɢɜɧɨ ɡɧɚɱɟɧɢɟ ɚɤɨ ɩɪɟɞɫɬɨɢ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɧɚ I-II 
ɤɥ.ɫɬ. ɢ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɢɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ 
ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɫ ɢɦɭɧɨɯɮɟɧɨɬɢɩɢɡɚɰɢɹ ± ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ/ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɢ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ ɧɚ bcl2 ɢɥɢ bcl6. 
 

3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ (ɞɚ ɫɟ ɨɫɬɚɜɢ ɤɨɟɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ) 
ɋɢɫɬɟɦɚ ɡɚ ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ: 

 ɉɪɢɥɚɝɚ ɫɟ Ann Arbor ɫɬɚɞɢɣɧɚɬɚ  ɫɢɫɬɟɦɚ – ɜɢɠ ɩɪɢɥɨɠɟɧɟɬɨ. 
ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɫɢɫɬɟɦɢ ɢ ɫɬɪɚɬɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɪɢɫɤɚ – ɜɢɠ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ. 
 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
3.4.1. ɋɬɚɞɢɪɚɧɟ: 

 ɉɪɢɥɚɝɚ ɫɟ Ann Arbor Ʌɭɝɚɧɨ ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹ ɫɬɚɞɢɣɧɚɬɚ  ɫɢɫɬɟɦɚ – ɜɢɠ 
ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ №2. 

3.4.2. ɋɬɪɚɬɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɪɢɫɤɚ:  
 FLIPI (Follicular Lymphoma International Prognostic Index) - ɫɢɫɬɟɦɚ, 

ɩɪɢ ɤɨɹɬɨ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫɟ ɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɬ ɜ 3 ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɝɪɭɩɢ –
ɜɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ: ɜɴɡɪɚɫɬ 
>60 ɝɨɞɢɧɢ; ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ ɩɨ Ann Arbour ІІІ/ІV; ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ < 120 g/L; 
ɩɨɜɢɲɟɧɨ ɫɟɪɭɦɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɅȾɏ, ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚ ≥5 ɥɢɦɮɧɢ ɝɪɭɩɢ. 
 

FLIPI  - Follicular Lymphoma International Prognostic Index 
ɋɛɨɪ Ɋɢɫɤɨɜɚ ɝɪɭɩɚ 5-ɝɨɞɢɲɧɚ ɨɛɳɚ 

ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ 
10-ɝɨɞɢɲɧɚ ɨɛɳɚ 

ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ 
0-1 ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ 91 71 

2 Ɇɟɠɞɢɧɟɧ ɪɢɫɤ 78 51 
≥3 ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ 52 36 

 

 GELF ɤɪɢɬɟɪɢɢ (Groupe d’Etude des Lymphomes Folliculaire) – 
ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ≥5 ɥɢɦɮɧɢ ɝɪɭɩɢ, ɜɫɹɤɚ ɟɞɧɚ ɫ ɞɢɚɦɟɬɴɪ ≥3 cm,  ɜɫɹɤɚ 
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ɧɨɞɚɥɧɚ ɢɥɢ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɚ ɬɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ ɫ ɞɢɚɦɟɬɴɪ ≥7 cm, ȼ 
ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɩɥɟɜɪɚɥɧɢ ɢɡɥɢɜɢ ɢɥɢ ɚɫɰɢɬ, ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ 
(ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ <1ɯ109/l ɢ/ɢɥɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɴ < 100ɯ109/l, ɥɟɜɤɟɦɢɡɚɰɢɹ ɧɚ 
>5ɯ109/ l, ɩɨɜɢɲɟɧɢ LDH, b2-microglobuline. 

 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
Ɉɫɧɨɜɧɢ ɩɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ: 

 Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚɬɚ ɫɬɪɚɬɟɝɢɹ ɫɟ ɨɫɧɨɜɚɜɚ ɧɚ ɫɴɨɬɜɟɬɧɢɹ ɪɢɫɤɨɜ ɢɧɞɟɤɫ, 
ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɚ ɫɬɟɩɟɧ (grade), ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ. 

 ɋɩɟɰɢɮɢɱɧɢɬɟ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɫɬɢɤɢ  (ɜɴɡɪɚɫɬ, ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬ, 
ɚɫɢɦɩɬɨɦɧɚ ɛɨɥɟɫɬ, ɟɮɟɤɬ ɨɬ ɩɪɟɞɢɲɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ) ɫɚ ɨɫɧɨɜɚɧɢɟ ɡɚ 
ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɤɨɧɤɪɟɬɧɚ ɰɟɥ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ (ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ ɢɥɢ 
ɤɚɱɟɫɬɜɨ ɧɚ ɠɢɜɨɬ) .  

 ɋɬɪɚɬɟɝɢɹɬɚ “watchful waiting” ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɜ ɨɬɞɟɥɧɢ ɫɥɭɱɚɢ ɧɚ 
ɚɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ ɢɥɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɨɱɚɤɜɚɧɚ ɦɚɥɤɚ 
ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ ɧɚ ɠɢɜɨɬ, ɤɚɤɬɨ ɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɤɚɡɚɧɢɹ 
ɡɚ ɚɤɬɢɜɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ. Ɍɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɦɚ ɩɪɟɞɜɢɞ ɯɚɪɚɤɬɟɪɧɚɬɚ ɡɚ FL 

ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɫɩɨɧɬɚɧɧɚ ɪɟɝɪɟɫɢɹ ɜ 25% ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ. 
 ȼɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɭɞɴɥɠɚɜɚɧɟ ɧɚ CR, DFS, PFS ɢ OS ɟ  ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨɬɨ 

ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Rituximab ɢɥɢ Obinutuzumab.   

5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1.1. ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɥɨɤɚɥɢɡɢɪɚɧɢ ɫɬɚɞɢɢ (І ɢ ІІ) ɫ ɦɚɥɴɤ ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ 
Mɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ: 

 Ʌɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɜ ɞɨɡɚ 24-36 Gy ɩɪɢ ɦɚɥɤɚ ɱɚɫɬ  ɨɬ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ɧɢɫɴɤ 
ɪɢɫɤ (grade 1-2).   ɉɪɢɥɚɝɚ ɫɟ IF (involved field).    

  ɂɦɭɧɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɫ Rituximab ɢɧɬɪɚɜɟɧɨɡɧɨ ɢ/ɢɥɢ ɩɨɞɤɨɠɧɨ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 
 

5.2.1.2. ɂɧɞɭɤɰɢɨɧɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɝɨɥɹɦ ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ ɢɥɢ 
ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ: 

 Chlorambucil, Rituximab, Fludarabine; 

 ɂɦɭɧɨɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɩɪɨɬɨɤɨɥɢ  R-B, R-CHOP, R-FC, R-CVP, R-FM, 
*Obinutuzumab-Bendamustine, *Obinutuzumab-CHOP, *Obinutuzumab-
CVP.  

 ɉɪɢ ɫɟɥɟɤɬɢɪɚɧɢ ɝɪɭɩɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 65 ɝɨɞ. ɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ Rituximab 
ɫɟɞɦɢɱɧɨ 4 ɞɨɡɢ, ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢ (Chlorambucil, 
Cyclophosphamid) 
 

5.2.1.3. ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɱɚɫɬɢɱɟɧ ɢɥɢ ɩɴɥɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ 

 Rituximab ɢɥɢ  Obinutuzumab. 

 Ⱥɤɨ ɢɧɞɭɤɰɨɧɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɟ ɛɢɥɨ ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ Rituximab, ɫɟ 
ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ  ɩɪɟɡ 8 ɫɟɞɦ, 12 ɞɨɡɢ 
 

5.2.1.2. Ȼɨɥɧɢ ɫ ɝɟɧɟɪɚɥɢɡɢɪɚɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ  ІІІ ɢ ІV Ʉɋ, ɫ ɬɪɭɞɧɨ 
ɩɨɫɬɢɠɢɦɚ ɟɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɩɪɨɰɟɫɚ. 
ɂɧɞɭɤɰɢɨɧɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ  
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 ɚɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ, ɝɨɥɹɦ ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ – ɢɦɭɧɨɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ, ɦɚɥɴɤ ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ - ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ Rituximab, ɩɨ-
ɪɹɞɤɨ R-ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ, ɝɨɥɹɦ ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ – R-CHOP, R-CVP, R-Fludarabine 
(ɫɥɟɞ ɧɟɭɫɩɟɯ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢ), R-Bendamustine ɩɪɢ 
ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ Rituximab-chlorambucil. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ ɬɭɦɨɪ-ɥɢɡɢɫ ɫɢɧɞɪɨɦ. 

ɉɪɢ ɩɨɫɬɢɝɧɚɬɚ ɩɴɥɧɚ/ɱɚɫɬɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ (ɜɟɪɢɮɢɤɚɰɢɹ ɫ PET-CT): 

 ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ Rituximab - 12 ɞɨɡɢ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɟɡ 
2 ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ 2 ɝɨɞɢɧɢ 

 
5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɢ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢ ɥɢɧɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
5.2.2.1. ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɥɨɤɚɥɢɡɢɪɚɧɢ ɫɬɚɞɢɢ (І ɢ ІІ): 
Ɋɚɧɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ ɢ ɚɝɪɟɫɢɜɧɚ ɛɨɥɟɫɬ  

 ɂɦɭɧɨɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ (ɩɪɢ ɭɫɥɨɜɢɟ, ɱɟ ɧɟ ɩɪɢɥɚɝɚɧa ɜ ɩɨɫɥɟɞɧɢɬɟ 6 
ɦɟɫɟɰɚ) 

 Rituximab-Fludarabine 

 Rituximab-Bendamustine 

 Obinutuzumab*-ȼendamustine  

 Idelalisib*  

 R-Fludarabine-N-mitoxantrone-Dexamethasone  
Ʉɴɫɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ, ɢɧɞɨɥɟɧɬɟɧ ɯɨɞ: 

 ɩɨɜɬɚɪɹ ɫɟ ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɢɹ ɪɟɠɢɦ; 
 ɩɪɢ ɦɚɥɤɨ ɧɚ ɛɪɨɣ ɡɚɫɟɝɧɚɬɢ ɡɨɧɢ - ɥɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ  

ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ:  
 Rituximab ɩɪɟɡ 12 ɫɟɞɦ, 2 ɝɨɞɢɧɢ (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 1) ɢɥɢ 

 Obinutuzumab* ɩɪɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɢ ɧɚ Rituximab  
 
5.2.2.2. Ȼɨɥɧɢ ɫ ɝɟɧɟɪɚɥɢɡɢɪɚɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ  -  ІІІ ɢ ІV Ʉɋ, ɫ ɬɪɭɞɧɨ 
ɩɨɫɬɢɠɢɦɚ ɟɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɩɪɨɰɟɫɚ. 
ɉɪɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ/ɪɟɰɢɞɢɜ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ (ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɫɟ ɊȿɌ-ɋɌ, ɚ ɩɪɢ ɫɴɦɧɟɧɢɟ 
ɡɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɫɥɟɞɜɚ ɛɢɨɩɫɢɹ) - ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ 
ɯɢɦɢɨɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɢɹ:  
Ɉɫɜɟɧ ɩɪɨɬɨɤɨɥɢɬɟ ɜ ɬ. 5.2.1.2. ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ ɢ FM, R-FCM, R-FND. 

 ɉɪɢ ɪɚɧɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ (<12 ɦɟɫɟɰɚ) ɫɟ ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚ ɫɯɟɦɚ ɛɟɡ ɤɪɴɫɬɨɫɚɧɚ 
ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ (ɧɚɩɪɢɦɟɪ Bendamustine cɥɟɞ ɋɇɈɊ ɢ ɨɛɪɚɬɧɨ). 

 Rituximab ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɩɪɢɥɨɠɟɧ ɚɤɨ ɫ ɩɪɟɞɢɲɧɢɹ R-ɫɴɞɴɪɠɚɳ 
ɩɪɨɬɨɤɨɥ ɟ ɛɢɥɚ ɩɨɫɬɢɝɧɚɬɚ ɪɟɦɢɫɢɹ ɫ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ ɧɚɞ 6-12 
ɦɟɫɟɰɚ. 

 ɉɪɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɢ ɧɚ R ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ 
Obinutuzumab+B*, ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɨ ɨɬ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ 
Obinutuzumab . 

 Ɍɚɪɝɟɬɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ Idelalisib* 

 ȼɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ SCT ɢɥɢ ɚɥɨɝɟɧɧɚ SCT (ɩɨ-
ɱɟɫɬɨ ɧɟɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɚ) ɩɪɢ ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ (ɤɪɚɬɤɚ 
ɩɴɪɜɚ ɪɟɦɢɫɢɹ). Ɉɩɬɢɦɚɥɧɢɹɬ ɫɪɨɤ ɡɚ ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ SCT ɟ ɜɬɨɪɚ ɢ ɬɪɟɬɚ 
ɪɟɦɢɫɢɹ. ɉɪɢ ɫɥɭɱɚɢ ɫ ɧɹɤɨɥɤɨ ɪɟɰɢɞɢɜɚ ɫɟ ɨɛɦɢɫɥɹ ɚɥɨɝɟɧɧɚ SCT. 

 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6.1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ – ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 4. 
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6.2. ɉɪɨɜɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 ɊȿɌ/ɋɌ ɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɢɹ ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɤɴɦ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ DLBCLs. Ȼɚɡɢɪɚ ɫɟ ɧɚ ɜɢɡɭɚɥɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɩɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ 
Deauville – 5 ɬɨɱɤɨɜɚ ɫɤɚɥɚ. 

 Ɉɰɟɧɤɚ ɩɨ Deauville (Lugano 2014), ɜɢɠ ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ №4. 
 ɉɪɨɜɟɠɞɚ ɫɟ ɦɟɠɞɢɧɧɨ (ɫɥɟɞ 4 ɤɭɪɫ) ɢ ɫɥɟɞ ɩɪɢɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ 

ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɛɟɦ ɢ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɡɚ ɩɨɪɦɹɧɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ. 
 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

 ɉɪɟɝɥɟɞ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 2 ɝɨɞɢɧɢ; ɜɫɟɤɢ 6 ɦɟɫɟɰɚ 
ɜ ɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ 3 ɝɨɞɢɧɢ ɢ ɩɨɫɥɟ ɜɟɞɧɴɠ ɝɨɞɢɲɧɨ. ȼɧɢɦɚɧɢɟ ɡɚ 
ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɢ ɜɬɨɪɨ ɦɚɥɢɝɧɟɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ. 

 ɉɄɄ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɹ ɩɪɟɡ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɩɴɪɜɢɬɟ 2 ɝɨɞɢɧɢ, ɩɨɫɥɟ ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɧɚ 
ɥɟɤɚɪɹ. 

 Ʉɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɬɢɪɟɨɢɞɧɚɬɚ ɮɭɧɤɰɢɹ ɩɪɢ ɛɨɥɧɢ ɫ ɨɛɥɴɱɜɚɧɟ ɧɚ ɲɢɹɬɚ ɧɚ 
1-2-5 ɝɨɞɢɧɚ. 
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ʺ̛̬̦̌̐̌л̦о-̚о̦о̛̏ л̴̛̥о̛̥ 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ɇɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜɢɬɟ ɥɢɦɮɨɦɢ ɫɚ ɱɚɫɬ ɨɬ ɝɪɭɩɚɬɚ ɧɚ ɢɧɞɨɥɟɧɬɧɢɬɟ ɥɢɦɮɨɦɢ, ɫ 
ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɮɟɧɨɬɢɩɧɚ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɫɬɢɤɚ  ɫɴɨɬɜɟɬɫɬɜɚɳɚ ɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ,  
ɩɪɨɢɡɯɨɠɞɚɳɢ ɨɬ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɚɬɚ ɡɨɧɚ. 
Ɂɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ ɢ ɱɟɫɬɨɬɚ – ɨɤɨɥɨ 5-17% ɨɬ ɥɢɦɮɨɦɢɬɟ, ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ (ɆȺɅɌ) - 
7%, ɇɨɞɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ- 2%, ɋɩɥɟɧɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ 
ɥɢɦɮɨɦ-1% 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɪɚɧɚ ɜɟɪɫɢɹ 2016 

 ɋɩɥɟɧɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ 

 ȿɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ 

 ɇɨɞɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ 
 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ȼ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
 
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 

 Performance status 

 ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ, ɜɤɥ. 
Waldeyer’s ɩɪɴɫɬɟɧ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɞɚɥɚɤ 

 Ɏɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ, ɜɤɥɸɱɢɬɟɥɧɨ ɢ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɥɚɧɢ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɢ 
(ɨɱɢ; ɤɨɠɚ, ɳɢɬɨɜɢɞɧɚ ɠɥɟɡɚ). 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ, ȾɄɄ. 
 ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɢ. 
 LDH ɢ ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ. 
 HIV, HCV (ɡɚ ɫɬɪɚɬɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɫɩɥɟɧɚɥɧɢɬɟ), HBV (ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ 

ɪɟɚɤɬɢɜɚɰɢɹ ɫɥɟɞ ɯɢɦɢɨ/ ɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɢɹ). 
 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ. 
 ɂɡɱɢɫɥɹɜɚɧɟ ɧɚ IPI. 

ɏɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ, 
ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɧɚ ɮɨɪɦɚɰɢɹ ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ ɫ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ.  

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ (ɦɢɟɥɨɝɪɚɦɚ, ɬɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ) 
 ɂɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ: CD20, CD3, CD5, CD10, bcl 2, ț/Ȝ, CD23, 

cyclin D1, Ki- 67, bcl 6;  

 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɧɚ ɫɬɨɦɚɲɧɢɹ MALT ɥɢɦɮɨɦ ɢɡɢɫɤɜɚ: 
 ȿɧɞɨɫɤɨɩɫɤɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɫ ɦɧɨɠɟɫɬɜɟɧɢ (8-10) ɛɢɨɩɫɢɢ ɨɬ ɫɴɫɟɞɧɢ ɢ 

ɞɚɥɟɱɧɢ ɡɨɧɢ 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ Helicobacter Pylori  
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 

 CɌ ɧɚ ɲɢɹ, ɤɨɪɟɦ ɢ ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ ɫ ɤɨɧɬɪɚɫɬ. 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ 
ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
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 Ɍɟɫɬ ɧɚ Coombs  
 ɂɦɭɧɨɮɢɤɫɚɰɢɹ ɧɚ ɫɟɪɭɦ. 
 Ʉɪɢɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ. 
 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ ɢɥɢ FISH:  

 t(1;14); t(14;18); t(3:14); t(11;18); ɩɪɢ ɆȺɅɌ 

 ɉɪɢ ɧɨɞɚɥɟɧ MZL- t(11;18); t(11;14); t(3:14); t(14:18); del(13q). del(17q). 

 ɉɪɢ ɫɩɥɟɧɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ del(7q). 
 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɚ ɝɟɧɟɬɢɤɚ ɡɚ ɨɬɤɪɢɜɚɧɟ ɧɚ ɦɚɪɤɟɪɢ ɡɚ ɤɥɨɧɚɥɧɨɫɬ (IGH) 

 MYD88 ɦɭɬɚɰɢɨɧɟɧ ɫɬɚɬɭɫ ɡɚ ɪɚɡɝɪɚɧɢɱɚɜɚɧɟ  ɧɚ ɛɨɥɟɫɬ ɯɚ ȼɚɥɞɟɧɳьɨɦ 
(WM ) ɨɬ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ (MZL) . 

 Ⱥɤɨ Helicobacter Pylori ɟ (+), FISH ɢɥɢ PCR ɡɚ t(11;18) , ɫ ɰɟɥ 
ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ, ɤɨɢɬɨ ɟ ɦɚɥɤɨ ɜɟɪɨɹɬɧɨ ɞɚ ɨɬɝɨɜɨɪɹɬ ɧɚ 
ɟɪɚɞɢɤɢɪɚɳɚɬɚ ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɱɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɊȿɌ-ɋɌ ɩɪɢ ɫɴɦɧɢɬɟɥɧɚ ɄȺɌ / ɫɴɦɧɟɧɢɟ ɡɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɤɴɦ ɥɢɦɮɨɦ ɫ   
ɜɢɫɨɤɚ ɫɬɟɩɟɧ ɧɚ ɦɚɥɢɝɧɟɧɨɫɬ 

 ȿɧɞɨɫɤɨɩɫɤɚ ɭɥɬɪɚɫɨɧɨɝɪɚɮɢɹ 

 ȿɯɨɤɚɪɞɢɨɝɪɚɮɢɹ ɩɪɢ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ ɚɧɬɪɚɰɢɤɥɢɧ ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ ɪɟɠɢɦɢ. 

 
3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɢɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ ɢ ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩ ± 
ɝɟɧɟɬɢɱɧɢ/ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɢ ɢ ɨɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ. 
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ (ɞɚ ɫɟ ɨɫɬɚɜɢ ɤɨɟɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ) 
3.4.1.  ɋɬɚɞɢɪɚɳɢ ɫɢɫɬɟɦɢ 
3.4.1.1.Lugano ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ Ⱥnn Arbour 

 ɩɪɢ ɧɨɞɚɥɧɢ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜɢ  
 

3.4.1.2. Lugano ɫɬɚɞɢɪɚɳɚ ɫɢɫɬɟɦɚ ɡɚ ɆȺɅɌ- ɫɬɨɦɚɲɧɚ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ 
 

                Ann Arbor                                                      TNɆ          ɪɚɡɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɢɟ 
                                                                                      ɫɬɚɞɢɢ                  ɧɚ ɬɭɦɨɪɚ 

ɋɬɚɞɢɢ  
IE 

Ɉɝɪɚɧɢɱɟɧ ɞɨ ȽɂɌ ɩɪɨɰɟɫ 

IE1 = ɦɭɤɨɡɚ, ɫɭɛɦɭɤɨɡɚ IE T1 N0 M0 ɦɭɤɨɡɚ, ɫɭɛɦɭɤɨɡɚ 

IE2 = ɦɭɫɤɭɥɚɪɢɫ ɩɪɨɩɪɢɹ, 
ɫɟɪɨɡɚ 

IE T2 N0 M0 ɦɭɫɤɭɥɚɪɢɫ 
ɩɪɨɩɪɢɹ, 

IE T3 N0 M0 ɫɟɪɨɡɚ 

ɋɬɚɞɢɢ  
IIE 

Ɋɚɡɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧ ɩɪɨɰɟɫ  ɜ ɤɨɪɟɦɚ 

IIE1 = ɥɨɤɚɥɧɢ ɥɢɦɮ.ɜɴɡɥɢ IIE T1-3 N1 
M0 

ɩɟɪɢɝɚɫɬɪɢɱɧɢ ɥ.ɜ 

IIE2 = ɨɬɞɚɥɟɱɟɧɢ ɥɢɦɮ.ɜɴɡɥɢ IIE T1-3 N2 
M0 

ɩɨ- ɨɬɞɚɥɟɱɟɧɢ ɥ.ɜ 

ɋɬɚɞɢɢ 
IIE 

ɉɪɨɧɢɜɚɧɟ ɤɴɦ ɫɟɪɨɡɚ ɢ 
ɫɴɫɟɞɧɢ ɨɪɝɚɧɢ 

IIE T4 N0 M0 ɢɧɜɚɡɢɹ ɧɚ 
ɫɴɫɟɞɧɢ ɫɬɪɭɤɬɭɪɢ 
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ɋɬɚɞɢɢ  
III-IV 

Ɋɚɡɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɨ,ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɨ 
ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɢɥɢ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɨ 
ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚ ɧɚɞɞɢɚɮɪɚɝɦɚɥɧɢ 
ɥɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ 

IIIE T1-4 
N3M0 

ɥɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ ɨɬ 
ɞɜɟɬɟ ɫɬɪɚɧɢ ɧɚ 
ɞɢɚɮɪɚɝɦɚɬɚ / 
ɨɬɞɚɥɟɱɟɧɢ 
ɦɟɬɚɫɬɚɡɢ 
(ɧɚɩɪɢɦɟɪ ɤɨɫɬɟɧ 
ɦɨɡɴɤ ɢɥɢ 
ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ 
ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ 
ɡɨɧɢ 

IV T1-4 N0 
M3 

 
3.4.2. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ. ɇɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ: 

 ɭɜɪɟɞɟɧɨ ɨɛɳɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ;  ECOG ≥2 

 ɜɴɡɪɚɫɬ ɧɚɞ 70 ɝ.; 
 ɝɨɥɹɦ ɨɛɟɦ ɬɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ; 
 ɦɭɥɬɢɮɨɤɚɥɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ; 
 ɧɚɩɪɟɞɧɚɥ Ʉɋ; 
 ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ; 
 ɩɨɜɢɲɟɧɚ LDH; 
 ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ ɧɚ ɩɪɨɰɟɫɚ ɫ ɨɪɝɚɧɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɢ. 

 
3.4.3. ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ MALT- IPI (ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɢɧɞɟɤɫ) IELSG-19 

 ɜɢɫɨɤɢ ɫɬɣɧɨɫɬɢ ɧɚ  LDH 

 ɜɴɡɪɚɫɬ ɧɚɞ 70 ɝ 
 ɫɬɚɞɢɢ III- IV / ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ ɡɨɧɢ >1 ( ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ ɧɟ ɟ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧ) 

ɧɢɫɴɤ ɪɢɫɤ -0, ɦɟɠɞɢɧɟɧ- 1, ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ≥2 
 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

 Ⱦɪɭɝɢ ɢɧɞɨɥɟɧɬɧɢ ȼ – ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ. 
 ɋɨɥɢɞɧɢ ɬɭɦɨɪɢ 

 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢɬɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɚ ɢɧɞɢɰɢɪɚɧɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. 
 

5.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜɢ ɥɢɦɮɨɦɢ 
5.2.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫɬɨɦɚɲɧɢ ɆȺɅɌ – ɥɢɦɮɨɦɢ 

 Ʌɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɬɚɪɬɢɪɚ ɫ ɟɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ Helicobacter Pylori ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ 
ɫɬɚɞɢɹ: 
ɂɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɧɚ ɩɪɨɬɨɧɧɚɬɚ ɩɨɦɩɚ 

Claritromycin –ɛɚɡɢɪɚɧɚ ɬɪɨɣɧɚ ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɡɚ 10-14 ɞɟɧɚ 

 Ɋɟɡɭɥɬɚɬɴɬ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɜɟɪɢɮɢɰɢɪɚɧ ɟɧɞɨɫɤɨɩɫɤɢ 
ɧɚɣ-ɪɚɧɨ 4 ɫɟɞɦɢɰɢ ɫɥɟɞ ɩɪɢɤɥɸɱɜɚɧɟɬɨ ɣ. 
 

5.2.1.1. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɛɨɥɧɢ ɫ ɥɨɤɚɥɢɡɢɪɚɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ (І ɢ ІІ-1) 
ɉɪɢ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɟɧ ɜɚɪɢɚɧɬ ɫ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚɧɟ ɧɚ ɞɪɟɛɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ 
ɤɨɦɩɨɧɟɧɬ. 

 ɉɪɢ ɛɨɥɧɢ ɫ H. pylori (+) ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɚ ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɱɧɚ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɡɚ 7–14 

ɞɧɢ ( ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ1b). ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɫɥɟɞ ɟɪɚɞɢɤɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɧɚɣ-ɪɚɧɨ 4 
ɫɟɞɦɢɰɢ ɫɥɟɞ ɩɪɢɤɥɸɱɜɚɧɟɬɨ ɣ. 
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 ɉɪɢ H. pylori ɢɧɮɟɤɰɢɹ (-) ɢ ɞɨɛɪɟ ɞɨɤɭɦɟɧɬɢɪɚɧɚ ɛɢɨɩɫɢɱɧɨ/ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɚ 
CR ɫɟ ɩɪɟɦɢɧɚɜɚ ɧɚ  ɞɢɫɩɚɧɫɟɪɧɨ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ.  ɉɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨ ɩɪɟɡ 3 
ɦɟɫɟɰɚ  ɫ ɟɧɞɨɫɤɨɩɫɤɢ/ɛɢɨɩɫɢɱɧɨ ɪɟɫɬɚɞɢɪɚɧɟ ɩɪɟɡ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɜ 
ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 2 ɝ. 

 ɉɪɢ H. pylori ɢɧɮɟɤɰɢɹ (-), ɧɨ ɫ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɧɢ ɞɚɧɧɢ ɫɥɟɞ 
ɟɧɞɨɫɤɨɩɢɹ ɫɟ ɩɪɟɦɢɧɚɜɚ ɧɚ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ. ɉɪɢ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɨɩɥɚɤɜɚɧɢɹ ɫɟ 
ɩɪɟɞɩɪɢɟɦɚ ɥɨɤɨɪɟɝɢɨɧɚɥɧɨ ɥɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ (RT) 24 - 30 Gy (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2b).  

 ɉɪɢ H.pylori ɢɧɮɟɤɰɢɹ (+), ɧɨ ɫ ɨɬɪɢɰɚɬɟɥɧɚ ɛɢɨɩɫɢɱɧɨ/ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɚ 
ɧɚɯɨɞɤɚ ɫɟ ɩɨɜɬɚɪɹ ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɱɧɚɬɚ ɢ ɚɧɬɢɚɰɢɞɧɚ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ. 

 ɉɪɢ H.pylori ɢɧɮɟɤɰɢɹ (+) ɢ ɫ ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɧɚ ɛɢɨɩɫɢɱɧɨ/ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɚ 
ɧɚɯɨɞɤɚ ɫɟ ɩɨɜɬɚɪɹ ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɱɧɚɬɚ ɢ ɚɧɬɢɚɰɢɞɧɚ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ, 
ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɚ ɨɬ ɥɨɤɨɪɟɝɢɨɧɚɥɧɨ RɌ 24 - 30 Gy (ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ɚ) 

 Ʉɴɦ ɬɨɬɚɥɧɚ ɢɥɢ ɱɚɫɬɢɱɧɚ ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɚ ɪɟɡɟɤɰɢɹ ɫɟ ɩɪɢɛɹɝɜɚ ɩɪɢ ɦɥɚɞɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɞɴɥɛɨɤɢ ɭɥɰɟɪɨɡɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ, ɩɟɪɮɨɪɚɰɢɢ, ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɳɢ 
ɤɪɴɜɨɬɟɱɟɧɢɹ. 

 ɉɪɢ ɜɫɢɱɤɢ ɨɫɬɚɧɚɥɢ ɫɥɭɱɚɢ ɤɨɧɫɟɪɜɚɬɢɜɧɨɬɨ, ɨɪɝɚɧ – ɫɴɯɪɚɧɹɜɚɳɨ 
ɩɨɜɟɞɟɧɢɟ ɟ ɡɚ ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚɧɟ 

ɉɪɢ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɟɧ ɜɚɪɢɚɧɬ ɫ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚɧɟ ɧɚ ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬ. 
Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚɬɚ ɫɬɪɚɬɟɝɢɹ ɧɟ ɟ ɭɬɨɱɧɟɧɚ ɫ ɤɨɧɫɟɧɫɭɫ. 

 Ʌɨɤɨɪɟɝɢɨɧɚɥɧɚ RT 24 – 30 Gy.  

 Ɇɨɧɨɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ: Chlorambucil  
 ɉɭɪɢɧɨɜɢ ɚɧɚɥɨɡɢ (Fludarabine phosphate, Cladribine) ( ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2b) 

 ɉɪɢ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ – ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɚ ɪɟɡɟɤɰɢɹ, ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɚ ɨɬ RT ɢɥɢ 
ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ. 

5.2.1.2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɛɨɥɧɢ ɫ ɝɟɧɟɪɚɥɢɡɢɪɚɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ (ІІ-2, ІІ – ȿ, ІV Ʉɋ). 
 ȿɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ H.pylori ɢɧɮɟɤɰɢɹɬɚ. 
 ɂɧɞɭɤɰɢɨɧɧɨ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ - ɦɨɧɨɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ 

ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢ ɚɝɟɧɬɢ (Chlorambucil), ɩɭɪɢɧɨɜɢ ɚɧɚɥɨɡɢ (Fludarabine 

phosphate) ɢɥɢ ɩɨɥɢɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ – CHOP, CHOP- ɩɨɞɨɛɧɢ ɪɟɠɢɦɢ. 
 Ʌɨɤɨɪɟɝɢɨɧɚɥɧɨ RT 30 Gy. 

 Ɋɟɫɬɚɞɢɪɚɧɟ ɫɥɟɞ 3 ɦɟɫɟɰɚ (ɟɧɞɨɫɤɨɩɢɹ ɫ ɦɧɨɠɟɫɬɜɟɧɢ ɛɢɨɩɫɢɢ). 
 ȼ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ 4 - ɬɟ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬɢ ɡɚ ɟɮɟɤɬ ɜɴɪɯɭ H. pylori ɢɧɮɟɤɰɢɹɬɚ  
 ɉɪɢ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɢɬɟ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɥɢɦɮɨɦɧɢɹ ɩɪɨɰɟɫ ɫɟ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɩɨ 

ɨɩɢɫɚɧɢɹ ɩɨ- ɝɨɪɟ ɚɥɝɨɪɢɬɴɦ. 

5.2.1.3. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɛɨɥɧɢ ɫ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ, ɪɟɰɢɞɢɜɢ, ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɢ 
ɩɪɨɝɪɟɫɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ. 

 ɉɪɢ ɩɨɞɨɛɧɢ ɛɨɥɧɢ ɫɟ ɩɪɟɞɩɪɢɟɦɚ ɥɟɱɟɛɧɚ ɬɚɤɬɢɤɚ ɨɩɢɫɚɧɚ ɩɪɢ 
ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ ɢ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ. 

 Ɋɟɲɟɧɢɟ ɡɚ ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɚ ɢɧɬɟɪɜɟɧɰɢɹ ɩɪɢ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ. 

5.2.2. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɆȺɅɌ ɥɢɦɮɨɦɢ ɫ ɧɟɫɬɨɦɚɲɧɚ 
ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ 
5.2.2.1. ɉɪɢ ɫɬɚɞɢɣ I/ II: 
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 ɏɢɪɭɪɝɢɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɜ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɫɥɭɱɚɢ (ɛɹɥ ɞɪɨɛ; ɱɟɪɜɚ; ɝɴɪɞɚ; 
ɳɢɬɨɜɢɞɧɚ ɠɥɟɡɚ;ɫɥɸɧɱɟɧɢ ɠɥɟɡɢ; ɤɨɠɚ)  

 ɇɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɜ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɫɥɭɱɚɢ   
 Ʌɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ (20-30 Gy) 

 Ʉɥɢɧɢɱɧɨ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɧɚ 3-6 ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ 5 ɝɨɞɢɧɢ,ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɜɟɞɧɴɠ 
ɝɨɞɢɲɧɨ 

 ɉɪɢ ɥɨɤɚɥɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ ɟ ɜɴɡɦɨɠɧɚ ɥɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢ ɫɢɫɬɟɦɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ ɫɟ 
ɩɪɟɦɢɧɚɜɚ ɤɴɦ ɫɯɟɦɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ. 

5.2.2.2 ɋɬɚɞɢɣ III/IV ɩɪɢ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɢɥɢ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚ ɦɧɨɠɟɫɬɜɨ 
ɥɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ: 

 ɉɪɢ ɫɬɚɞɢɣ I-IV MALT - ɥɢɦɮɨɦɢ ɢ ɦɟɫɬɚ ɫ ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɫɟ 
ɩɪɢɥɚɝɚɬ  ɫɯɟɦɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɞɢɮɭɡɟɧ ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

5.2.2.3. ȼɬɨɪɚ ɢ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢ ɥɢɧɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 Fludarabine+ Rituximab * 

 RFND (Rituximab *, Fludarabine, Mitoxantrone,Dexamethasone) 
 
5.2.3. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɫɩɥɟɧɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ 
5.2.3.1. Ⱥɫɢɦɩɬɨɦɧɢɬɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢ,ɛɟɡ ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ ɢ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ  

 ɩɨɞɥɟɠɚɬ ɧɚ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ. 
 ɉɪɢ HCV(+) ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ ɤɨɧɫɭɥɬɚɰɢɹ ɫ ɝɚɫɬɪɨɟɧɬɟɪɨɥɨɝ ɢ 

ɚɞɟɤɜɚɬɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɯɟɩɚɬɢɬɚ, ɤɨɧɜɟɧɰɢɨɧɚɥɧɚɬɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫɟ 
ɨɬɥɚɝɚ.  

 HCV(-) ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɢ ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɢ ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚɬ. 
 

5.2.3.2. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɧɚ SMZL: 

 ɉɪɨɝɪɟɫɢɜɧɚ ɢɥɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 

 ɐɢɬɨɩɟɧɢɢ: ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ < 100 g/L ɢɥɢ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɟɧ ɛɪɨɣ  < 1×109/L ɢɥɢ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɢɥɢ  ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɨ ɧɨɞɚɥɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɢɥɢ 
ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɚ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ 

5.2.3.3. Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɩɨɞɯɨɞɢ 

 ɋɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ 

 Ⱥɥɤɢɥɢɪɚɳɢɬɟ ɚɝɟɧɬɢ (Chlorambucil) 
 ɉɭɪɢɧɨɜɢ ɚɧɚɥɨɡɢ (Fludarabine phosphate) ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɨ ɢɥɢ ɜ 

ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ Rituximab *. 
 Bendamustine 

 ɉɪɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɫɟ ɩɪɟɦɢɧɚɜɚ ɤɴɦ ɫɯɟɦɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɧɢ 

ɥɢɦɮɨɦɢ. 

 
5.2.4. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɧɨɞɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ 

 Ʌɢɩɫɜɚ ɨɛɳɨ ɩɪɢɟɬɚ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɬɚɤɬɢɤɚ, ɧɹɦɚ ɜɚɥɢɞɢɪɚɧ 
ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɦɨɞɟɥ. 

 ȼ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɧɚ ɥɨɤɚɥɢɡɢɪɚɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɥɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ 
ɡɚɫɟɝɧɚɬɚɬɚ ɡɨɧɚ. 
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 ɉɪɢ ɞɢɫɢɦɢɧɢɪɚɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɫ ɦɚɥɴɤ ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ – ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ. 
 ɉɪɢ ɞɢɫɢɦɢɧɢɪɚɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɫ ɝɨɥɹɦ ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ - ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ 

ɬɟɪɚɩɢɹ 

Rituximab * + Bendamustin  

Rituximab * + Fludarabin,  

Rituximab * FC ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 70 ɝɨɞɢɧɢ 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6.1. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɆȺɅɌ- ɫɬɨɦɚɲɧɚ 
ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ 

 ɉɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ - ɥɢɩɫɜɚɳɢ ɥɟɡɢɢ ɜ ɥɚɦɢɧɚ ɩɪɨɩɪɢɹ  ɢ / ɢɥɢ ɮɢɛɪɨɡɚ ɫ 
ɥɢɩɫɜɚɳɢ ɢɥɢ ɪɚɡɩɪɴɫɧɚɬɢ ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ ɢ ɦɚɥɤɢ ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ ɤɥɟɬɤɢ ɜ 
ɥɚɦɢɧɚ ɩɪɨɩɪɢɹ, ɛɟɡ ɥɢɦɮɨ-ɟɩɢɬɟɥɧɢ ɥɟɡɢɢ 

 ȼɟɪɨɹɬɧɨ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ ɨɫɬɚɬɴɱɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ- ɥɢɩɫɜɚɬ ɥɢɦɮɨɟɩɢɬɟɥɧɢ 
ɥɟɡɢɢ, ɢ ɢɥɢ ɮɢɛɪɨɡɚ ɫ ɚɝɪɟɝɚɬɢ ɧɚ ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ ɤɥɟɬɤɢ ɜ ɥɚɦɢɧɚ ɩɪɨɩɪɢɹ, 
ɦɭɫɤɭɥɚɪɢɫ ɦɭɤɨɡɚ, ɫɭɛɦɭɤɨɡɚ 

 Ɋɟɡɢɞɭɚɥɧɚ ɛɨɥɟɫɬ- ɮɨɤɚɥɧɚ ɩɪɚɡɧɚ ɥɚɦɢɧɚ ɩɪɨɩɪɢɹ  ɢ / ɢɥɢ ɮɢɛɪɨɡɚ ɫ 
ɩɥɴɬɟɧ, ɞɢɮɭɡɟɧ ɢɥɢ ɧɨɞɭɥɚɪɟɧ ɥɢɦɮɨɢɞɟɧ ɢɧɮɢɥɬɪɚɬ, ɩɪɨɫɬɢɪɚɳ ɫɟ 
ɨɤɨɥɨ ɠɥɟɡɢɬɟ ɜ ɥɚɦɢɧɚ ɩɪɨɩɪɢɹ, ɮɨɤɚɥɧɚ ɥɢɦɮɨɟɩɢɬɟɥɧɚ ɥeɡɢɹ  ɢɥɢ 
ɥɢɩɫɜɚɳɚ 

 Ȼɟɡ ɩɪɨɦɹɧɚ ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ - ɞɢɮɭɡɟɧ ɢɥɢ ɧɨɞɭɥɚɪɟɧ ɥɢɦɮɨɢɞɟɧ 
ɢɧɮɢɥɬɪɚɬ, ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɥɢɦɮɨɟɩɢɬɟɥɨɢɞɟɧ 

 
6.2. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɩɪɢ ɫɩɥɟɧɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ 
ɥɢɦɮɨɦ 

 ɉɚɪɰɢɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ: 50% ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ,  ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɧɚ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ, ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ, ɱɚɫɬɢɱɧɚ ɤɨɪɟɤɰɢɹ ɧɚ 
ɰɢɬɨɩɟɧɢɹɬɚ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ, ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɨɢɞɧɚɬɚ ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ 
ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ. 

 ɉɴɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ: ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɪɝɚɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɧɨɪɦɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ 
>120g/l, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ >100G/l, ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ >1,5 ɏ109/ɥ, ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɦɚɥɢɝɧɟɧɢ ɤɥɟɬɤɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, ɞɨɤɚɡɚɧɨ ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɱɧɨ 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪ ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ: ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɩɨɞɨɛɪɟɧɢɟ 
ɢɥɢ ɜɥɨɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ 

6.2. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɩɪɢ ɧɨɞɚɥɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ 
ɥɢɦɮɨɦ 

 ɉɪɢɥɨɠɢɦɢ ɫɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɞɪɭɝɢ ɧɨɞɚɥɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

 Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɢ ɮɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 1 
ɝɨɞɢɧɚ. ɋɥɟɞ ɬɨɜɚ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ 2 ɝɨɞɢɧɢ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɨ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɜɟɞɧɴɠ ɝɨɞɢɲɧɨ ɢ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨ ɜɧɢɦɚɧɢɟ ɡɚ ɜɬɨɪɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ 
ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɞɴɥɝɨɫɪɨɱɧɢ ɩɨɫɥɟɞɫɬɜɢɹ ɨɬ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ. 

 Ʉɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɢ LDH ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3, 6, 12 ɢ 24 ɦɟɫɟɰɚ. ɋɥɟɞ ɬɨɜɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ. 

 CɌ ɧɚ 6, 12 ɢ 24 ɦɟɫɟɰɚ. ɉɪɢ ɜɢɫɨɤɨɪɢɫɤɨɜɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɧɚɥɚɝɚɬ ɩɨ – 
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ɱɟɫɬɢ ɩɪɨɜɟɪɤɢ. 
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˃̵̛̬оле̏ке̛̥я (ко̭̥̌то-клет̻ч̦̌ ле̏ке̛̥я) 
 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ɍɪɢɯɨɥɟɜɤɟɦɢɹɬɚ ɟ ɟ ɪɹɞɴɤ ɬɢɩ ɢɧɞɨɥɟɧɬɧɚ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɯɟɦɨɩɚɬɢɹ. 
Ʌɟɜɤɟɦɢɱɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ ɫɚ ɫ ɬɢɩɢɱɧɚ ɜɢɥɨɡɧɚ ɰɢɬɨɩɥɚɡɦɚ, ɰɢɪɤɭɥɢɪɚɬ ɜ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ ɢ ɢɧɮɢɥɬɪɢɪɚɬ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, ɫɥɟɡɤɚɬɚ, ɱɟɪɧɢɹ ɞɪɨɛ ɢ 
ɥɢɦɮɧɢɬɟ ɜɴɡɥɢ.Ɍɪɢɯɨɥɟɜɤɟɦɢɹɬɚ ɡɚɟɦɚ ɨɤɨɥɨ 2% ɨɬ ɜɫɢɱɤɢ ɥɢɦɮɨɢɞɧɢ 
ɥɟɜɤɟɦɢɢ ɩɪɢ ɫɪɟɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 52 ɝ. ɉɨ-ɱɟɫɬɚ ɟ ɜ ɛɹɥɚɬɚ ɪɚɫɚ, ɩɪɢ 
ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɦɴɠɟ-ɠɟɧɢ 4-5:1. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016 

 Ɍɪɢɯɨɥɟɜɤɟɦɢɹ (ɤɥɚɫɢɱɟɫɤɚ) 
 ɋɩɥɟɧɚɥɧɢ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ/ɥɟɜɤɟɦɢɢ, ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧɢ 

 ɋɩɥɟɧɚɥɟɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɱɟɪɜɟɧɚɬɚ ɩɭɥɩɚ 

 Ɍɪɢɯɨɥɟɜɤɟɦɢɹ ɜɚɪɢɚɧɬ 
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ȼ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 

 Performance status 

 ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚ, ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ 

  
ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ, ȾɄɄ. 
 ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɢ. 
 LDH ɢ ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ. 

 Ʉɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɫ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚɬɚ - ɱɪɟɡ 
ɨɰɜɟɬɹɜɚɧɟ ɡɚ ɪɟɬɢɤɭɥɧɢ ɜɥɚɤɧɚ 

 ɂɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɢɡɢɪɚɧɟ: CD19, CD20, CD10, CD5, CD11c, CD22, 
CD25, CD103, CD123, CyclinD1, CD200 

 ȿɯɨɝɪɚɮɢɹ ɧɚ ɤɨɪɟɦɧɢɬɟ ɨɪɝɚɧɢ  
 Mɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ ɟɤɡɨɧ 15 ɧɚ BRAF ɝɟɧɚ  
 HIV, HCV, HBV (ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɪɟɚɤɬɢɜɚɰɢɹ ɫɥɟɞ 

ɯɢɦɢɨ/ɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɢɹ). 
 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ. 

 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 ɋɌ ɬɨɪɚɤɫ, ɚɛɞɨɦɟɧ ɢ ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ; 
 Ɇɭɬɚɰɢɨɧɟɧ ɫɬɚɬɭɫ: ɝɨɥɹɦɚ ɱɚɫɬ ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ (80-90%) ɢɦɚɬ ɫɨɦɚɬɢɱɧɢ 

ɦɭɬɚɰɢɢ ɧɚ ɝɟɧɢɬɟ ɧɚ IGHV. ɇɟɦɭɬɢɪɚɥɢɬɟ ɫɥɭɱɚɢ ɫɟ ɫɜɴɪɡɜɚɬ ɫ 
ɩɴɪɜɢɱɧɚ ɪɟɮɪɚɤɬɢɪɧɨɫɬ ɤɴɦ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ ɩɭɪɢɧɨɜɢ ɚɧɚɥɨɡɢ ɢ ɩɨ-
ɛɴɪɡɚ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ.  

 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ 

 ɋɟɪɭɦɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɪɚɡɬɜɨɪɢɦɢɹ CD22 ɢ ɧɚ IL-2 ɪɟɰɟɩɬɨɪɚ 

 ɏɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɹ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɥɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ 
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 ɐɢɬɨɯɢɦɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ TRAP  
 ȿɥɟɤɬɪɨɧɧɚ ɦɢɤɪɨɫɤɨɩɢɹ.  

 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
ɂɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ, ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩ, ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ. 
3.3.1. Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɚ ɬɪɢɯɨɥɟɜɤɟɦɢɹ: ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɦɚɪɤɟɪɢ, CD103+, 
CD25+,CD11c+,CD200+, BRAF V600 (+) 
 
3.3.2. Ɍɪɢɯɨɥɟɜɤɟɦɢɹ (ɜɚɪɢɚɧɬ): ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɦɚɪɤɟɪɢ, CD103+, CD25, 
CD11c+,CD200+/-, BRAF V600 (-) 
 
3.3. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
ɇɹɦɚ ɭɬɜɴɪɞɟɧɚ ɫɢɫɬɟɦɚ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ. 
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Ⱦɪɭɝɢ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ ɫ ɜɢɥɨɡɧɚ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɫɬɢɤɚ 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1.1. ɇɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɢ ɛɟɡ ɥɟɱɟɧɢɟ: Ⱥɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ.  
 
5.1.2. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ:  
ɋɬɚɧɞɚɪɬɧɢ:  

 ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɨɬ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɢɥɢ ɧɭɠɞɚ ɨɬ 

 ɤɪɴɜɨɩɪɟɥɢɜɚɧɟ; 
 ɚɧɟɦɢɹ ɫ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ < 110 g/l; 

 ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ≤ 100ɯ109/l; 

 ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹ ɫ ɚɛɫɨɥɸɬɟɧ ɛɪɨɣ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ (ȺȻɇ) ≤ 1,0ɯ109/l;  

Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ: 
 ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳɚ ɥɟɜɤɨɰɢɬɨɡɚ ɫ ɜɢɫɨɤ ɛɪɨɣ (>20x109/l) ɬɪɢɯɨɥɟɜɤɨɰɢɬɢ;  
 ɩɨɜɬɚɪɹɳɢ ɫɟ ɠɢɜɨɬɨɡɚɫɬɪɚɲɚɜɚɳɢ ɪɟɤɭɪɟɧɬɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ; 
 ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳɚ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ; 
 ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɨɡɚ ɢɥɢ ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɩɚɬɢɹ; 
 ɢɡɪɚɡɟɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ; 
 ɧɟɨɱɚɤɜɚɧɚ ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɬɟɝɥɨ  (> 10% ɡɚ ɩɪɟɞɯɨɞɧɢɬɟ 6 ɦɟɫ.). 

5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Cladribine* - (2-ɯɥɨɪɨɞɟɨɤɫɢɚɞɟɧɨɡɢɧ [2-CdA]). ɨɬ 0,12 mg/kg ɞɧɟɜɧɨ ɡɚ 
ɞɜɭɱɚɫɨɜɚ ɜɟɧɨɡɧɚ ɢɧɮɭɡɢɹ ɡɚ 5-7 ɞɧɢ ɢɥɢ 0,14 ɦɝ/ɤɝ ɡɚ 5 ɞɧɢ 
ɩɨɞɤɨɠɧɨ(Ʉɚɬɟɝɨɪɢɹ 2Ⱥ) 

 Pentostatin* - (2-ɞɟɡɨɤɫɢɤɨɮɨɪɦɢɰɢɧ) - ɩɪɢɥɚɝɚ ɫɟ ɜ ɞɨɡɚ ɨɬ 4 mg/m2 

ɜɟɧɨɡɧɨ ɜɫɟɤɢ 2 ɫɟɞɦ. ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 3-6 ɦɟɫ. (Ʉɚɬɟɝɨɪɢɹ 2Ⱥ) 
 α-ɢɧɬɟɪɮɟɪɨɧ – 3 MU/ɦ2 ɩɨɞɤɨɠɧɨ ɞɧɟɜɧɨ ɡɚ 6 ɦɟɫ. ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɫɟ ɞɨ 3 

ɩɴɬɢ ɫɟɞɦ. ɨɳɟ 6 ɦɟɫ. Ɋɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɟɧ ɢɧɬɟɪɮɟɪɨɧ-α-2b - ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚ 

ɞɨɡɚ ɨɬ 2 MU/m2 3 ɩɴɬɢ ɫɟɞɦ. ɡɚ 12-18 ɦɟɫ. 
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 ɋɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ - ɩɪɢ ɟɤɫɰɟɫɢɜɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ  
 

5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɢ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɩɨɜɬɨɪɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɢɹ ɢɥɢ ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɟɧ 
ɩɭɪɢɧɨɜ ɚɧɚɥɨɝ  

 Bendamustine 

 α-Interferon 

 Fludarabine Phosphate 

 Cɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ - ɩɪɢ ɟɤɫɰɟɫɢɜɧɚ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ  
 Kɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɩɢɬɜɚɧɟ  

5.2.3. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɇɅɊ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ, ɚɤɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ  
 Ɋɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɧɢ G-CSF: Filgrastim – ɩɪɢ ɚɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɨɡɚ ɢ ɮɟɛɪɢɥɧɚ 

ɧɟɭɬɪɨɩɟɧɢɹ. Ɋɟɲɟɧɢɟɬɨ ɡɚ ɧɟɝɨɜɨɬɨ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɟ ɢɧɞɢɜɢɞɭɚɥɧɨ. 
ɋɤɴɫɹɜɚ ɪɚɧɧɢɬɟ ɦɢɟɥɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɢ ɟɮɟɤɬɢ ɧɚ ɩɪɨɬɢɜɨɬɭɦɨɪɧɨɬɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟ. 

 Ɋɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɧɢ ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧɢ: Epoetin αlfa, Epoetin ȕeta, Epoetin 
zeta, Darbepoetin alfa - ɩɪɢ ɬɟɠɤɚ ɚɧɟɦɢɹ. 

 Ⱥɧɬɢɟɦɟɬɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ: Ondansetron, Granisetron, Dolasetron. 

 ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɢ: ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ HZ - Aciclovir, 

Valciclovir, Famciclovir, Ɋenciclovir, CMV – Ganciclovir 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
 

ɉɔɅȿɇ 
ɈɌȽɈȼɈɊ** 

Ȼɥɢɡɴɤ ɞɨ ɧɨɪɦɚɥɧɢɹ ɛɪɨɣ ɤɥɟɬɤɢ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ 
ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ: 
Hb>110 g/l (ɛɟɡ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɹ); ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ > 100x109/l; 
ɚɛɫɨɥɸɬɟɧ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɟɧ ɛɪɨɣ > 1,5x109/l. Ɋɟɝɪɟɫɢɹ ɧɚ 
ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ ɩɪɢ ɮɢɡɢɤɚɥɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ. Ʌɢɩɫɚ  
ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɬɪɢɯɨɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɜ ɧɚɬɪɢɜɤɚɬɚ 
ɨɬ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ ɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ.  

ɑȺɋɌɂɑȿɇ 
ɈɌȽɈȼɈɊ 

ɑɟɫɬɢɱɧɢɹɬ ɨɬɝɨɜɨɪ ɢɡɢɫɤɜɚ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɛɥɢɡɴɤ 
ɞɨ ɧɨɪɦɚɥɧɢɹ ɛɪɨɣ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɨɬ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ 
ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ (ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɩɴɥɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ) ɫ ɦɢɧɢɦɭɦ 
ɨɬ 50% ɩɨɞɨɛɪɟɧɢɟ ɧɚ ɨɪɝɚɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ ɢ 
ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹɬɚ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɫ ɬɪɢɯɨɥɢɦɮɨɰɢɬɢ.  

ɋɌȺȻɂɅɇɈ 
ɁȺȻɈɅəȼȺɇȿ 

ɋɥɟɞ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɩɨɤɪɢɜɚɬ ɡɚ 
ɞɚɧɧɢɬɟ ɡɚ ɨɛɟɤɬɢɜɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ ɫɟ ɨɰɟɧɹɜɚɬ ɤɚɬɨ 
ɫɬɚɛɢɥɧɚ ɛɨɥɟɫɬ. ɉɨɧɟɠɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ɬɪɢɯɨɥɟɜɤɟɦɢɹ 
ɫɟ ɥɟɤɭɜɚɬ ɩɨ ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɩɪɢɱɢɧɢ, ɜɤɥɸɱɢɬɟɥɧɨ 
ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɛɨɥɟɫɬɬɚ ɢɥɢ ɩɨɪɚɞɢ ɜɥɨɲɟɧɢ 
ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ, ɫɬɚɛɢɥɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɧɟ 
ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɡɚ ɨɬɝɨɜɨɪ.  

ɉɊɈȽɊȿɋɂə ɇȺ 
ȻɈɅȿɋɌɌȺ 

ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ 
ɛɨɥɟɫɬɬɚ, ɧɚ ɨɪɝɚɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ ɫ 25% ɢɥɢ ɫ 25% 
ɜɥɨɲɚɜɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢɬɟ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ. 
ɉɪɨɦɟɧɢɬɟ ɩɪɢ ɩɨɫɥɟɞɧɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ 
ɨɬɞɢɮɟɪɟɧɰɢɪɚɧɢ ɨɬ  ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɦɢɟɥɨɫɭɩɪɟɫɢɜɧɚɬɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ. 
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ɊȿɐɂȾɂȼ ɇȺ 
ȻɈɅȿɋɌɌȺ 

Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ ɫɟ ɞɟɮɢɧɢɪɚ ɤɚɬɨ ɧɨɜɚ ɩɨɹɜɚ 
ɧɚ ɬɪɢɯɨɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ, ɤɨɫɬɧɢɹ 
ɦɨɡɴɤ ɢɥɢ ɜ ɞɜɚɬɚ ɱɪɟɡ ɰɢɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɨɰɜɟɬɹɜɚɧɢɹ ɩɪɢ 
ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ. ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢɹɬ 
ɪɟɰɢɞɢɜ ɫɟ ɞɟɮɢɧɢɪɚ ɤɚɬɨ ɧɨɜɚ ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 
(ɢ) ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɞɟɮɢɧɢɪɚɧɢɬɟ ɩɚɪɚɦɟɬɪɢ ɩɨ-ɝɨɪɟ ɡɚ 
ɩɴɥɟɧ ɢ ɱɚɫɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ. Ⱦɨɤɚɬɨ ɩɪɢ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɟɧ 
ɪɟɰɢɞɢɜ ɧɹɦɚ ɧɭɠɞɚ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɩɪɢ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɧ 
ɪɟɰɢɞɢɜ ɫɥɟɞɜɚ ɞɚ ɫɟ ɜɡɟɦɟ ɪɟɲɟɧɢɟ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ. Ɋɟɰɢɞɢɜɴɬ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɨɰɟɧɤɚɬɚ ɧɚ 
ɧɹɤɨɥɤɨ ɩɚɪɚɦɟɬɪɢ (ɧɚɩɪ. ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɩɚɪɚɦɟɬɪɢ 
ɢɡɢɫɤɜɚɳɢ ɧɚɦɟɫɚ, ɜɴɡɜɪɴɳɚɧɟ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, 
ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ ɛɨɥɟɫɬɬɚ)    

 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 
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Л̴̛̥опл̥̌̚о̶̛те̦ л̴̛̥о̥ 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ʌɢɦɮɨɩɥɚɡɦɨɰɢɬɧɢɹɬ ɥɢɦɮɨɦ (LPL) ɟ ɦɚɥɢɝɧɟɧɚ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ ɨɬ ɦɚɥɤɢ 
ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ, ɥɢɦɮɨɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɢɞɧɢ ɤɥɟɬɤɢ ɢ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɢ, ɚɧɝɚɠɢɪɚɳɚ 
ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, ɥɢɦɮɧɢɬɟ ɜɴɡɥɢ ɢ ɫɥɟɡɤɚɬɚ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɨɬɝɨɜɚɪɹɬ ɧɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ 
ɡɚ ɞɪɭɝɚ ɞɪɟɛɧɨɤɥɟɬɴɱɧɚ B-ɥɢɦɮɨɢɞɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɫ ɛɟɥɟɡɢ ɧɚ 
ɩɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɰɢɹ. ȼ ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɚ ɱɚɫɬ ɨɬ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ LPL ɫɟ 
ɧɚɦɢɪɚ ɦɚɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧɟɦɢɹ ɧɚ Waldenström (WM), ɤɨɹɬɨ ɫɟ ɞɟɮɢɧɢɪɚ ɤɚɬɨ 
LPL ɫ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ ɢ IgM ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ɝɚɦɨɩɚɬɢɹ ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ 
ɨɬ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹɬɚ ɧɚ ɩɚɪɚɩɪɨɬɟɢɧɚ.  
Ɂɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ ɢ ɱɟɫɬɨɬɚ – 1/100 000 ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ ɢ ɨɤɨɥɨ 8% ɨɬ ɇɏɅ. 
Ɂɚɫɹɝɚɬ ɫɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɫɪɟɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɨɤɨɥɨ 60 ɝɨɞɢɧɢ ɫ ɥɟɤɨ 
ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚɧɟ ɧɚ ɦɴɠɤɢɹ ɩɨɥ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɪɚɧɚ ɜɟɪɫɢɹ 2016 
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ : 

 ȼ ɫɢɦɩɬɨɦɢ” 
 ɋɭɛɟɤɬɢɜɧɢ ɨɩɥɚɤɜɚɧɢɹ ɡɚ ɯɢɩɟɪɜɢɫɤɨɡɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ 

 ɋɭɛɟɤɬɢɜɧɢ ɨɩɥɚɤɜɚɧɢɹ  ɡɚ ɫɬɭɞɨɜɨɚɝɥɭɬɢɧɚɰɢɨɧɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ                                 
ɢɥɢ ɤɪɢɨɝɥɨɛɭɥɢɧɟɦɢɹ (IІ ɬɢɩ) 

 ɋɭɛɟɤɬɢɜɧɢ ɨɩɥɚɤɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɥɢɧɟɜɪɨɩɚɬɢɹ  
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 

 Performance status 

 ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ, ɜɤɥ. 
ȼɚɥɞɚɣɟɪɨɜɢɹ  ɩɪɴɫɬɟɧ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɫɥɟɡɤɚ 

 ɏɟɦɨɪɚɝɢɱɧɚ ɞɢɚɬɟɡɚ 

 ɉɨɥɢɧɟɜɪɨɩɚɬɢɹ 

 Fundus paraproteinemicus (ɨɱɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚɬ 
ɢ ɩɪɢ ɧɢɫɤɢ ɧɢɜɚ ɧɚ Ɇ-ɩɚɪɚɩɪɨɬɟɢɧɚ !) 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ, ȾɄɄ. 
 ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɢ. 
 LDH ɢ ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ. 

 HIV, HCV, HBV (ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɪɟɚɤɬɢɜɚɰɢɹ ɫɥɟɞ 
ɯɢɦɢɨ/ɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɢɹ). 

 ɋɟɪɭɦɟɧ ɜɢɫɤɨɡɢɬɟɬ 

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ. 
ɏɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ, 
ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɧɚ ɮɨɪɦɚɰɢɹ ɢɥɢ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧ ɨɪɝɚɧ 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ (ɦɢɟɥɨɝɪɚɦɚ, ɬɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ) 
 ɂɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ - ɩɚɪɚɮɢɧɨɜ ɩɚɧɟɥ : CD45(+), CD10(-), CD(5-), 

CD 23(-), CD19(+) CD20(+),sIgM(+), CD3, 
ȼɧɢɦɚɧɢɟ:CD5,CD10,CD23- ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɚ ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɧɢ ɜ 10-20% ɜ 
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ɫɥɭɱɚɢɬɟ, ɧɨ ɬɨɜɚ ɧɟ ɢɡɤɥɸɱɜɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ 

 Ɏɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ: CD19+, CD20+, CD 22+, CD79a +, s/cIgM+++ 
(ɪɹɞɤɨ IgA, IgG) CD5-, CD11c -, CD10-, CD22-, CD23 -, HLADR +, 
CD38+ 

 ȿɥɟɤɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ ɫɟɪɭɦ/ɭɪɢɧɚ  ɡɚ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬ 

 Ʉɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ. ȼɧɢɦɚɧɢɟ: Ʉɨɥɢɱɟɫɬɜɨɬɨ ɧɚ 
ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɢɹ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧ IgM ɧɹɦɚ ɩɪɚɝɨɜɨ ɧɢɜɨ ɡɚ 
ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ, ɧɨ ɢɦɚ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɨ ɡɧɚɱɟɧɢɟ !  

 Ʉɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ ɥɟɤɢ ɜɟɪɢɝɢ ɢ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ț: Ȝ 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 

 Ɋɟɧɬɝɟɧ ɧɚ ɩɥɨɫɤɢ ɤɨɫɬɢ 

 ɋɌ ɧɚ ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ, ɤɨɪɟɦ ɢ ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  
 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɤɪɢɨɝɥɨɛɭɥɢɧɟɦɢɹ 

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɩɥɚɡɦɟɧ ɜɢɫɤɨɡɢɬɟɬ 

 Ɍɟɫɬ ɧɚ Coombs ɡɚ ɫɬɭɞɨɜɢ ɚɝɥɭɬɢɧɢɧɢ 

 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ: 6q-; t (9;14)(p13;q32) / PAX5-IgH ɜ 30- 50% 

 PCR ɡɚ  MYD88 L265P 

 CXCR4 ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ  ɫɟ ɨɛɫɴɠɞɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Ibrutinib*  
 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ  PCR ɡɚ ɤɥɨɧɚɥɧɨ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ ɧɚ Ig 

ɝɟɧɢ; 
 ȿɥɟɤɬɪɨɦɢɨɝɪɚɮɢɹ 

 Ⱥɧɬɢ-ɆȺG ɢ ɚɧɬɢ–GM ɚɧɬɢɬɟɥɚ  (ɩɪɢ ɩɨɥɢɧɟɜɪɨɩɚɬɢɹ) 
 Ʉɨɧɫɭɥɬɚɰɢɹ ɫ ɨɮɬɚɥɦɨɥɨɝ (fundus paraproteinemicus ɩɪɢ IgM>30g/l) 

 Ȼɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɦɚɫɬɧɚ ɬɴɤɚɧ ɢɥɢ ɤ.ɦ. ɫ ɨɰɜɟɬɹɜɚɧɟ ɩɨ Congo Rot ɡɚ 
ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
 
WHO ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ LPL/MW Ʌɢɦɮɨɩɥɚɡɦɨɰɢɬɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

 ɇɟɨɩɥɚɡɢɹ ɨɬ ɞɪɟɛɧɢ ȼ-ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ, ɥɢɦɮɨɩɥɚɡɦɨɰɢɬɢ, ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ 
ɤɥɟɬɤɢ, ɟɨɡɢɧɨɮɢɥɢ 

 Ɉɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɢɦɚ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡьɤ ɢ ɩɨɧɹɤɨɝɚ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢ 
ɥɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ ɢ ɫɥɟɡɤɚ 

 ɇɟ ɩɨɤɪɢɜɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɞɪɭɝɚ ȼ- ɞɪɟɛɧɨɤɥɟɬьɱɧɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ , ɩɪɢ 
ɤɨɹɬɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɚ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɚɰɢɹ. 

Waldenström Macroglubolinemia International Workshop ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 
 IgM ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ɝɚɦɨɩɚɬɢɹ ɜ ɤɚɤɜɚɬɨ ɢ ɞɚ ɟ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹ 

 Ʉɨɫɬɧɨ-ɦɨɡьɱɧɚ ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ ɨɬ ɞɪɟɛɧɢ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ, 
ɥɢɦɮɨɩɥɚɡɦɨɰɢɬɢ, ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ ɤɥɟɬɤɢ, ɟɨɡɢɧɨɮɢɥɢ. 

 Ⱦɢɮɭɡɟɧ, ɢɧɬɟɪɫɬɢɰɢɚɥɟɧ ɢɥɢ ɧɨɞɭɥɚɪɟɧ ɬɢɩ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡьɱɧɚ 
ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ. 

 ȿɤɫɩɪɟɫɢɪɚɬ CD19+,CD20+,sIgM+; 
 CD5,CD10,CD23 ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɟɤɫɩɪeɫɢɪɚɬ ɩɪɢ ɧɹɤɨɢ ɫɥɭɱɚɢ ɧɚ 

Ɇɚɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧɟɦɢɹ ɧɚ Waldenström, ɤɨɟɬɨ ɧɟ ɢɡɤɥɸɱɜɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ). 

3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
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ɋɢɫɬɟɦɚ ɡɚ ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ ɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɩɪɢ 
ɥɢɦɮɨɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɢɞɧɢɹ ɥɢɦɮɨɦ 
 

ɋɬɚɞɢɣ Ɋɢɫɤ Ʉɪɢɬɟɪɢɢ 
   A ɇɢɫɴɤ ȕ2M < 3 mg/l;   Hb > 120 g/l 
   B ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ ȕ2M < 3 mg/l    Hb < 120 g/l 
   C ɂɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɟɧ ȕ2M > 3  mg/l   IgM <  40 g/l 
   D ȼɢɫɨɤ ȕ2M > 3 mg/l    IgM > 40 g/l 

 
ɇɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ: 

 ɜɴɡɪɚɫɬ ɧɚɞ 65 ɝ 
 ɚɥɛɭɦɢɧ <30 g/L, 
 ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɢ <1.5 x 109/L, ɢɥɢ 

 ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ<150 x 109/L. 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

Ⱦɪɭɝɢ ȼ – ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ ɢ ɩɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ. 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ LPL ɫɚ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢɬɟ ɚɝɟɧɬɢ, ɩɭɪɢɧɨɜɢɬɟ 
ɚɧɚɥɨɡɢ, ɩɪɨɬɟɚɡɨɦɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ, ɆɄȺ ɢ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹɬɚ ɦɟɠɞɭ ɬɹɯ 

 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ, ɧɚɩɪɟɞɧɚɥɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɢɥɢ ɤɚɧɞɢɞɚɬɢ ɡɚ 
ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢ ɚɝɟɧɬɢ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ 
ɛɴɞɟ ɜɧɢɦɚɬɟɥɧɨ ɢ ɧɟɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ. 

 ɉɪɢ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɩɭɪɢɧɨɜɢ ɚɧɚɥɨɡɢ ɚɧɚɥɨɡɢ ɟ 
ɪɟɝɢɫɬɪɢɪɚɧɚ ɩɨ-ɜɢɫɨɤɚ ɱɟɫɬɨɬɚ ɧɚ ɦɢɟɥɨɞɢɫɩɥɚɡɢɢ, ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɢ, 
ɜɤɥ  ɜ ɨɫɬɪɢ ɦɢɟɥɨɝɟɧɧɢ ɥɟɜɤɟɦɢɢ 

 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɯɢɩɟɪɜɢɫɤɨɡɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɤɪɢɨɝɥɨɛɭɥɢɧɟɦɢɹ ɢɥɢ 
ɚɜɬɨɢɦɭɧɧɚ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ ɢ/ɢɥɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɪɟɧɢɹ ɫɪɟɞɫɬɜɨ ɧɚ 
ɢɡɛɨɪ ɟ ɩɥɚɡɦɚɮɟɪɟɡɚɬɚ: ɫɥɟɞ 2-3 ɫɟɚɧɫɚ Ɇ-ɩɚɪɚɩɪɨɬɟɢɧɴɬ ɫɟ 
ɩɨɧɢɠɚɜɚ ɫ 40 -60%. ɉɪɢ ɤɨɪɢɝɢɪɚɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɩɚɪɚɩɪɨɬɟɢɧɚ ɛɚɡɢɫɧɨɬɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɡɚɩɨɱɧɟ ɧɟ ɩɨ-ɤɴɫɧɨ ɨɬ  4-5  ɫɟɞɦɢɰɢ!  

 ɉɪɢ LPL ɫ ɯɢɩɟɪɜɢɫɤɨɡɢɬɟɬ ɇɜ ɢ Hct ɫɚ ɚɪɬɢɮɢɰɢɚɥɧɨ ɩɨ-ɧɢɫɤɢ ɩɨɪɚɞɢ 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɹ ɩɥɚɡɦɟɧ ɨɛɟɦ – ɨɩɚɫɧɨɫɬ ɨɬ ɛɟɥɨɞɪɨɛɟɧ ɨɬɨɤ ! 
Ʉɪɴɜɨɩɪɟɥɢɜɚɧɟɬɨ ɢɥɢ ɞɪɭɝɚ ɢɧɮɭɡɢɨɧɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɛɚɜɧɨ 
ɢ ɫɬɪɨɝɨ ɩɪɟɰɢɡɢɪɚɧɨ. 

 ɉɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɆɄȺ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ ɬɪɚɧɡɢɬɨɪɧɨ ɩɨɜɢɲɟɧɢɟ ɧɚ Ɇ-
ɝɪɚɞɢɟɧɬɚ, ɫɥɟɞ ɩɴɪɜɢɬɟ 1-2 ɤɭɪɫɚ, ɤɨɟɬɨ ɧɚɥɚɝɚ ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɟɧ 
ɤɨɧɬɪɨɥ. ȼɧɢɦɚɧɢɟ: Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫ ɆɄȺ ɩɪɢ ɜɢɫɨɤɨ ɧɢɜɨ ɧɚ IgM> 50g/Lɫɟ 
ɩɪɢɥɚɝɚ ɫɚɦɨ ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ɯɢɦɢoɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɉɪɢ ɩɨɫɬɢɝɧɚɬɢ ≥PR ɟ ɜɴɡɦɨɠɧɨ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɆɄȺ 

 ɉɪɢ ɩɨɞɛɪɚɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɩɪɟɞɩɪɢɟɦɚ ɋɄɌ  
 

5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1.1. ɉɨɜɟɞɟɧɢɟ ɜ ɧɚɱɚɥɟɧ ɢ ɛɟɡɫɢɦɩɬɨɦɟɧ ɫɬɚɞɢɣ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ 

 Watch & Wait: ɉɪɢ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ ɧɚɞ 100 g/l, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢ ɧɚɞ 100.109 /l, 
Ɇ- ɝɪɚɞɢɟɧɬ <30g/l, ȕ2–ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ >3,0mg/l, ɧɟɡɧɚɱɢɦɚ 
ɥɢɦɮɨɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɢ ɛɟɡ ɢɡɪɚɡɟɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ - ɧɟ ɫɟ 
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ɧɚɥɚɝɚ ɥɟɱɟɧɢɟ! 
 

Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫɟ ɡɚɩɨɱɜɚ ɩɪɢ:  

 ɚɧɟɦɢɹ ɢɥɢ ɬɟɧɞɟɧɰɢɹ ɡɚ ɩɚɧɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 

 ɝɨɥɹɦɚ ɬɭɦɨɪɧɚ ɮɨɪɦɚɰɢɹ 

 ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɧɚ ɯɢɩɟɪɜɢɫɤɨɡɢɬɟɬ 

 ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳɚ ɥɢɦɮɨɚɞɟɧɨ- ɢɥɢ ɫɩɥɟɧɨɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ 

 ɢɡɪɚɡɟɧɢ ȼ-ɫɢɦɩɬɨɦɢ 

 ɤɪɢɨɝɥɨɛɭɥɢɧɟɦɢɹ ɢ ɫɬɭɞɨɜɨ-ɚɝɥɭɬɢɧɚɰɢɨɧɧɚ ɛɨɥɟɫɬ 

 ɩɨɥɢɧɟɜɪɨɩɚɬɢɹ 

 ɨɪɝɚɧɧɚ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹ.  
  

5.2.2. ɂɧɞɭɤɰɢɨɧɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɨ ɢɥɢ ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢ ɚɝɟɧɬɢ, 
ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ (ɆɄȺ), ɩɭɪɢɧɨɜɢ ɚɧɚɥɨɡɢ, ɩɪɨɬɟɚɡɨɦɧɢ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ, ɢɦɭɧɨɦɨɞɭɥɚɬɨɪɢ, ɩɥɚɡɦɚɮɟɪɟɡɚ, ɋɄɌ.  

 ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɪɚɜɧɨɫɬɨɣɧɢ ɨɩɰɢɢ, ɜ ɤɨɢɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ 
ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɧɚɬɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ: 

 
5.2.3. Ɋɟɠɢɦɢ ɛɟɡ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 

 Bortezomib* ± Rituximab*  
 Bortezomib *+ Dexamethasone 

 Bortezomib* + Dexamethasone+ Rituximab* (BRD) 

 Carfilzomib* + Dexamethasone + Rituximab* ( CaRD) 

 R*- CHOP  

 Ibrutinib*  420mg  p.o. /ɞɧ ɞɨ  ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ  
 Cyclophosphamide/Prednisone ɢɥɢ Dexamethasone ± Rituximab* 

 Thalidomide* ± Rituximab*  
 

5.2.4. Ɋɟɠɢɦɢ ɫ ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɧa ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ  
 Bendamustin ± Rituximab* (BR) 
 Chlorambucil ± Prednisolon (ChP) 
 Fludarabine± Rituximab* (R-F) 

 Fludarabine + Cyclophosphamidɟ ± Rituximab*(R-FC) 

 Cɭclophosphamide + Vincristine + Prednisolone ( CVP, COP) 

 Fludarabine+Cyclophosphamide (FC) 
 
5.2.5.  ɉɥɚɡɦɚɮɟɪɟɡɚ (ɚɤɨ ɟ ɜɴɡɦɨɠɧɨ  ɜɤɥ. ɫɟɥɟɤɬɢɜɧɚ ɢɦɭɧɨɚɞɫɨɪɛɰɢɹ ɧɚ 
IgM ɩɚɪɚɩɪɨɬɟɢɧɚ)   ɩɪɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɧɚ ɩɥɚɡɦɟɧ ɯɢɩɟɪɜɢɫɤɨɡɢɬɟɬ. ȼɧɢɦɚɧɢɟ! 
ɩɥɚɡɦɚɮɟɪɟɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɚɜɢ ɩɪɟɞɢ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ ɆɄȺ. 
 
5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɢ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢ ɥɢɧɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  
ɉɪɢ ɤɴɫɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ  >24 ɦɟɫ. ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɴɳɢɬɟ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ, 
ɞɨɜɟɥɢ ɞɨ ≥PR).  

 Ɋɟɠɢɦɢ ɛɟɡ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ : ɢɡɛɢɪɚ ɫɟ ɪɟɠɢɦ, 
ɧɟɩɪɢɥɚɝɚɧ ɜ ɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ( ɜɠ ɬ 5.2.3.) ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɨɬ ɬ.ɧɚɪ 
salvage therapy Bortezomib* + ɚɧɬɪɚɰɢɤɥɢɧ  

 Ɋɟɠɢɦɢ  ɫɴɫ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ ɢ/ɢɥɢ ɪɢɫɤ ɨɬ 
ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ- ɢɡɛɢɪɚ ɫɟ ɪɟɠɢɦ ɧɟɩɪɢɥɚɝɚɧ ɜ ɢɧɞɭɤɰɢɨɧɧɨɬɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ( ɜɠ ɬ 5.1.4.) ɢɥɢ ɭɱɚɫɬɢɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ 
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ɋɬɜɨɥɨɜɨ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ - ɩɪɢ ɫɬɪɨɝɨ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 
ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɨɜɟɞɚɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɬɢɩɨɜɟ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ: 

 ȼɢɫɨɤɨ-ɞɨɡɨɜɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ ɋɄɌ 

 Ⱥɥɨɝɟɧɧɚ ɋɄɌ (ɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɚ ɢɥɢ ɧɟɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɚ) 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
ȼ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɚ ɜɤɥɸɱɟɧɢ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɚɬɚ ɩɪɨɦɹɧɚ 
ɧɚ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬɚ  ɢ ɥɢɦɮɨɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ, ɬ.ɟ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɨɬ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ ɩɪɢ ɧɨɞɚɥɧɢɬɟ ɇɏɅ ɢ ɆɆ. 

 

Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ 

ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ  

CR 
 

Ȼɟɡ ɛɨɥɟɫɬɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɫ ɩɴɥɧɨ ɨɛɪɚɬɧɨ 
ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɧɚ ɥɢɦɮɨɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ (ɄȺɌ), 
ɛɟɡ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɢ 
ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ Ɇ - ɝɪɚɞɢɟɧɬ (ɢɦɭɧɨɮɢɤɫɚɰɢɹ)  

VGPR 

Ȼɟɡ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɫ ɪɟɞɭɤɰɢɹ 
ɧɚɞ 90% ɧɚ ɥɢɦɮɨɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ ɢ 
ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɧɚɞ 90% ɧɚ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬɚ 

PR 

Ȼɟɡ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɫ ɪɟɞɭɤɰɢɹ 
ɧɚɞ 50% ɧɚ ɥɢɦɮɨɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ ɢ 
ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɧɚɞ 50% ɧɚ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬɚ 

MR 

ɉɨɧɢɠɟɧɢɟ ɫ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 25% ɢ ɩɨ-ɦɚɥɤɨ ɨɬ 
50% ɧɚ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬɚ, ɩɪɢ ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɧɨɜɢ 
ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ  

SD 

ɉɨɧɢɠɟɧɢɟ ɩɨɞ 25% ɧɚ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬɚ ɛɟɡ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɨɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹɬɚ ɢ ɛɟɡ 
ɡɚɫɢɥɜɚɧɟ ɧɚ ɫɭɛɟɤɬɜɧɢɬɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 

PD 

ɉɨɜɢɲɟɧɢɟ ɧɚɞ 25% ɨɬ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬɚ ɫ 
ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɥɢɦɮɨɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ,  
ɡɚɫɢɥɜɚɧɟ ɧɚ ȼ-ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɢ ɞɪɭɝɢɬɟ ɢɡɹɜɢ 
ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ 

 

 
6.2. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɢ ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɪɝɨɜɨɪ  

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɬ ɫɟ ɫɬɟɩɟɧ ɧɚ ɤ.ɦ. ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ (ɤ.ɦ. ɨɬɝɨɜɨɪ),  ɧɢɜɨ ɧɚ IgɆ ɢ 
ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɡɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ, ɥɢɦɮɨɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɱɪɟɡ ɨɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ - 
ɄɌ ( ɧɨɞɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ). 

 Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹɬ ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɟ ɨɰɟɧɹɜɚ ɫɥɟɞ ɜɫɟɤɢ 4-ɬɢ  ɰɢɤɴɥ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɚ 
ɩɪɢ  ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ ɢ  ɩɨ-ɪɚɧɨ. 

 ɋɥɟɞ ɩɨɫɬɢɝɧɚɬɚ ɪɟɦɢɫɢɹ  ɤɨɧɬɪɨɥɴɬ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɩɪɟɡ 3 – 6 ɦɟɫɟɰɚ 
 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 
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ˋе̭т̛ ˃-клет̻ч̛̦ л̴̛̥о̛̥ ;пе̴̛̬е̬е̦ ˃-клет̻че̦ л̴̛̥о̥Ϳ 
 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ɍ–ɤɥɟɬɴɱɧɢɬɟ ɥɢɦɮɨɦɢ ɫɚ ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚ  ɝɪɭɩɚ ɨɬ ɧɨɞɚɥɧɢ ɢ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ 
ɮɨɪɦɢ ɧɚ  ɥɢɦɮɨɦɢɬɟ. 
ȿɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɹ: ɋɪɟɳɚɬ ɫɟ ɫ ɱɟɫɬɨɬɚ 5% ɨɬ ɛɨɥɧɢɬɟ ɫ ɇɏɅ. Ɂɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɟ 
ɪɹɞɤɨ ɜ ɞɟɬɫɤɚ ɜɴɡɪɚɫɬ. ɉɨ-ɱɟɫɬɨ ɛɨɥɟɞɭɜɚɬ ɦɴɠɟɬɟ ɤɚɬɨ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ 
ɦɴɠɟ:ɠɟɧɢ ɟ 2:1. Ƚɟɨɝɪɪɚɮɫɤɢ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚɬ ɜ Ⱥɡɢɹ ɢ Ɇɟɤɫɢɤɨ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016 

 ɉɟɪɢɮɟɪɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧ ɩɨ ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ 
(PTCL) 

 Ⱥɧɝɢɨɢɦɭɧɨɛɥɚɫɬɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ (AITL) 

 Ɏɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

 ɇɨɞɚɥɟɧ ɩɟɪɢɮɟɪɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɮɟɧɨɬɢɩ ɧɚ Ɍ-ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ 
ɯɟɥɩɟɪ 

 Ⱥɧɚɩɥɚɫɬeɧ ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ (ALCL), ALK-ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ  

 Ⱥɧɚɩɥɚɫɬeɧ ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ (ALCL),, ALK-ɧɟɝɚɬɢɜɟɧ 

 Ⱥɫɨɰɢɢɪɚɧ ɫ ɟɧɬɟɪɨɩɚɬɢɹ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ (EATL I) 

 Ɇɨɧɨɦɨɪɮɟɧ ɟɩɢɬɟɥɢɨɬɪɨɩɟɧ ɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

 ɂɧɬɟɫɬɢɧɚɥɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɧɟɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɧ ɩɨ ɞɪɭɝ ɧɚɱɢɧ 

 ɏɟɩɚɬɨɫɩɥɟɧɚɥɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

 ɇɨɞɚɥɟɧ ɩɟɪɢɮɟɪɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɮɟɧɨɬɢɩ ɧɚ ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɧɢ Ɍ- 
ɯɟɥɩɟɪɢ 

 
, , AITL ɢ EATL I 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɡɚ ȼ ɫɢɦɩɬɨɦɢ – ɮɟɛɪɢɥɢɬɟɬ ɧɚɞ 38 ɋ, ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɬɟɝɥɨ ɧɚɞ 10% 
ɡɚ 6-ɦɟɫɟɱɟɧ ɩɟɪɢɨɞ ɢ ɨɛɢɥɧɢ ɧɨɳɧɢ ɢɡɩɨɬɹɜɚɧɢɹ. 
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ  

 Performance status 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɫɥɟɡɤɚ, ɤɚɤɬɨ 
ɢ ɤɨɠɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɢɥɢ ɧɚɡɨɮɚɪɢɧɤɫ 
 

Ʌɚɛɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ ɢ ȾɄɄ 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɟɧ ɦɨɡɴɤ – ɚɫɩɢɪɚɬ ɢ ɬɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ 

 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ: ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ 
ɮɭɧɤɰɢɹ,  

 LDH  

 Beta-2-microglobulin  

 HCV ɢ HBV, HTLV-1 
 

ɏɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ 
ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ/ɬɴɤɚɧ ɫ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ.  
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 ɂɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ, ɜ ɤɨɟɬɨ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ: CD20, 
CD3, CD5, CD10, CD4, CD8, CD2, CD7, CD30, ALK, CD56, CD23, 
bcl6 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ (ɦɢɟɥɨɝɪɚɦɚ, ɬɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ) 
 
ɂɧɫɬɪɭɦɟɧɬɚɥɧɢ:  

 ɋɌ ɧɚ ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ ɢ ɤɨɪɟɦ, ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  
 ɋɌ ɢɥɢ MRI ɧɚ ɐɇɋ 

 Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɥɢɤɜɨɪ 

 Ȼɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɤɨɠɚ 

 ɊȿɌ-ɋɌ 

 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɹ HIV, ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧ PCR ɡɚ EBV 

 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ ɡɚ ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ ɧɚ TCR  

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 

 ISH ɡɚ ȿBER-EBV ɜ ɛɢɨɩɫɢɱɟɧ ɦɚɬɟɪɢɚɥ 
 
3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɢɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ 
ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ ɫ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ. 
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
3.4.1. ɋɬɚɞɢɪɚɧɟ 
ɉɪɢɥɚɝɚ ɫɟ ɩɨ Lugano ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹɬɚ ɧɚ Ann Arbor ɫɬɚɞɢɪɚɳɚɬɚ ɫɢɫɬɟɦɚ 
(ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ). 
 
3.4.2. ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɫɢɫɬɟɦɢ: ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɫɟ Internɚtional Prognostic Index  ɢɥɢ 
Age-Adjusted Internɚtional Prognostic Index (aaIPI) (ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ) ɢɥɢ 
ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹɬɚ ɡɚ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ - Prognostic  Index for  PTCL-U(PIT) 
 
Prognostic  Index for  PTCL-U(PIT) 

ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ Ɋɢɫɤɨɜ ɢɧɞɟɤɫ 
1.ȼɴɡɪɚɫɬ ≥ 60 ɝ  
2. ɋɟɪɭɦɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ LDH ɭɜɟɥɢɱɟɧɨ 
3. Performans status 2-4  
4. Ʉɨɫɬɧɨ ɦɨɡɴɱɧɚ ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ 

ɝɪɭɩɚ 1           0 
ɝɪɭɩɚ 2           1 
ɝɪɭɩɚ 3           2 
ɝɪɭɩɚ 4            3 ɢɥɢ 4 

 
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Ⱦɪɭɝɢ ɧɨɞɚɥɧɢ ɢ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ. 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Ʌɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɫɩɨɪɟɞ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɮɚɤɬɨɪɢ: ɜɴɡɪɚɫɬ, IPI ɢ 
ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬɢ.  

 Ɍɚɡɢ ɝɪɭɩɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɢɦɚ ɚɝɪɟɫɢɜɧɨ ɩɪɨɬɢɱɚɧɟ 
 

5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
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5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɛɨɥɧɢ ɫ  PTCL, ALCL, AITL ɢ EATL I  

 ɉɪɢ IV ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ - ɉɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ 6  ɰɢɤɴɥɚ ɉɏɌ, ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɢ ɨɬ 
ɤɨɧɫɨɥɢɞɚɰɢɹ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ 
ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ.  

 Ʌɨɤɨɪɟɝɢɨɧɚɥɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ -30-40 Gy ɩɪɢ I-II ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ  
 Ɇɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɧɚɦɚɥɟɧɚ ɰɢɬɨɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ Gemcitabin ɢɥɢ Bendamustin - 

ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɛɨɥɧɢ ɫ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɟɧ IPI ɢ/ɢɥɢ ɢɡɪɚɡɟɧɚ 
ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬ.  

 
5.2.1.2. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɡɚ ɛɨɥɧɢ ɞɨ 65 ɝ: 

 CHOP 14 

 CHOEP14 

 HyperCVAD 

 Ⱦɨɡɨ-ɚɞɚɩɬɢɪɚɧ ȿɊɈɋɇ              
 ICE 

 IVE  
 

5.2.1.3. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɧɚɞ 65 ɝ: 
 ɋɇOP21 

 CHOEP 
 
5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɢ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢ ɥɢɧɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 
ɉɪɢ ɤɚɧɞɢɞɚɬɢ ɡɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ - ɜɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜɢ   
ɪɟɠɢɦɢ  

 DHAP  

 ESHAP  

 ICE  

 GDP  

 GemOx  

 Brentuximab vedotin*  ɩɪɢ CD30(+) 
 

ɉɪɢ ɧɟɩɨɞɨɯɞɹɳɢ ɡɚ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɢ ɜɢɫɨɤɨ ɞɨɡɨɜɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ  

 ȼrentuximab vedotin* ɩɪɢ CD30(+) 

 Ʌɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ 
 
5.2.3. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɇɅɊ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ 
ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ 

 ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɪɚ ɫɟ ɬɭɦɨɪ-ɥɢɡɢɫ ɫɢɧɞɪɨɦ ɫ ɚɞɟɤɜɚɬɧɚ ɯɢɞɪɚɬɚɰɢɹ ɢ 
Alopurinol. 

 Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɚɧɬɢɟɦɟɬɢɰɢ.  
 ɉɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɪɚɫɬɟɠɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɡɚɬɚ ɡɚ ɤɨɪɟɤɰɢɹ ɧɚ 

ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ ɢ ɚɧɟɦɢɹɬɚ – G-CSF ɢ ȿɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧ. 

  ɉɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ - ɫɭɛɫɬɢɬɭɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɢ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ. 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 Ɉɰɟɧɤɚ ɩɨ Deauville (Lugano 2014), ɜɢɠ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ. 
 ɉɪɢ  ɪɟɫɬɚɞɢɪɚɧɟ ɫɥɟɞ 4-ɬɢ ɤɭɪɫ ɉɏɌ ɢ ɧɟɡɚɞɨɜɨɥɢɬɟɥɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ 

ɨɬɝɨɜɨɪ ɫɟ ɩɪɟɦɢɧɚɜɚ ɤɴɦ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɨɞɯɨɞ ɡɚ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨ 
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ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ – ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ. 
 ɋɥɟɞ ɡɚɜɴɪɲɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɴɳɨ ɫɟ  ɢɡɜɴɪɲɜɚɬ ɪɟɫɬɚɞɢɪɚɳɢ 

ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ. Ⱥɤɨ ɩɚɰɢɟɧɬɴɬ ɟ 

 ɋT ɢɥɢ PET/CɌ ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ – ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɟ ɧɨɜɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɩɪɟɞɢ ɩɪɨɦɹɧɚ 
ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ, ɤɨɟɬɨ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɪɟɰɢɞɢɜ.  

  ɉɪɢ ɩɴɥɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ /CR/ ɝɪɭɩɚɬɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 65 ɝɨɞɢɧɢ 
ɩɪɨɞɥɟɠɚɬ ɧɚ  ɜɢɫɨɤɨ ɞɨɡɨɜɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨ ɤɥɟɬɴɱɧɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ. ɉɪɢ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɧɚ HSTCL –   ȺlloSCT. 

  Ȼɨɥɧɢɬɟ ɫ ALCL ALK(+) ɨɫɬɚɜɚɬ ɩɨɞ  ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɞɨ ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɪɟɰɢɞɢɜ. 
7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

 Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɢ ɮɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 1 
ɝɨɞɢɧɚ. ɋɥɟɞ ɬɨɜɚ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ 2 ɝɨɞɢɧɢ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɨ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɜɟɞɧɴɠ ɝɨɞɢɲɧɨ ɢ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨ ɜɧɢɦɚɧɢɟ ɡɚ ɜɬɨɪɚ 
ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɞɴɥɝɨɫɪɨɱɧɢ ɩɨɫɥɟɞɫɬɜɢɹ ɨɬ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ. 

 Ʉɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɢ LDH ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3, 6, 12 ɢ 24 ɦɟɫɟɰɚ. ɋɥɟɞ ɬɨɜɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ. 

 CɌ ɧɚ 6, 12 ɢ 24 ɦɟɫɟɰɚ. ɉɪɢ ɜɢɫɨɤɨɪɢɫɤɨɜɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɧɚɥɚɝɚɬ ɩɨ – 
ɱɟɫɬɢ ɩɪɨɜɟɪɤɢ. 
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ˀедк̛ ˃/NK клет̻ч̛̦ л̴̛̥о̛̥ 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ɍɨɡɢ ɬɢɩ ɥɢɦɮɨɦɢ ɫɚ ɩɪɟɞɨɦɢɧɚɧɬɧɨ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ ɮɨɪɦɢ ɫ ɩɪɨɢɡɯɨɞ ɨɬ NK 
– ɤɥɟɬɤɢ ɢɥɢ ɰɢɬɨɤɫɢɱɧɢ Ɍ – ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ. ɑɟɫɬɨ ɫɟ ɚɫɨɰɢɢɪɚɬ ɫ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ 
EBV.  
ȿɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɹ: Ɋɹɞɤɨ ɫɪɟɳɚɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɜ ɤɚɜɤɚɡɤɚɬɚ ɪɚɫɚ. ɉɨ-ɱɟɫɬɨ ɫɟ 
ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚ ɜ Ⱥɡɢɹ, ɐɟɧɬɪɚɥɧɚ ɢ ɘɠɧɚ Ⱥɦɟɪɢɤɚ. Ɇɟɞɢɚɧɚ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ 44-54 
ɝɨɞɢɧɢ, ɩɨ-ɱɟɫɬɨ ɩɪɢ ɦɴɠɟ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016 

 Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɩɪɨɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

 Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɟɞɪɨɝɪɚɧɭɥɢɪɚɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

 ɏɪɨɧɢɱɧɨ ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɨ ɧɚɪɭɲɟɧɢɟ ɧɚ NK-ɤɥɟɬɤɢɬɟ 

 Ⱥɝɪɟɫɢɜɧɚ NK-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

 ɋɢɫɬɟɦɟɧ EBV-ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɜ ɞɟɬɫɤɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 

 ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɚɤɬɢɜɧɚ EBV ɢɧɮɟɤɰɢɹ ɧɚ Ɍ- ɢ NK-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɬɢɩ, ɫɢɫɬɟɦɧɚ 
ɮɨɪɦɚ 

 Hydroa vacciniforme-ɩɨɞɨɛɧɨ ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɨ ɧɚɪɭɲɟɧɢɟ 

 Ɍɟɠɤɚ ɚɥɟɪɝɢɹ ɨɬ ɭɯɚɩɜɚɧɟ ɨɬ ɤɨɦɚɪɢ 

 Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ/ɥɢɦɮɨɦ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ 

 ȿɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɟɧ NK/T-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɧɚɡɚɥɟɧ ɬɢɩ 
 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɡɚ ȼ ɫɢɦɩɬɨɦɢ – ɮɟɛɪɢɥɢɬɟɬ ɧɚɞ 38 ɋ, ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɬɟɝɥɨ ɧɚɞ 10% 
ɡɚ 6 ɦɟɫɟɱɟɧ ɩɟɪɢɨɞ ɢ ɨɛɢɥɧɢ ɧɨɳɧɢ ɢɡɩɨɬɹɜɚɧɢ 
 
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ  

 Performance status 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɫɥɟɡɤɚ, 
ɤɨɠɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɢ ɧɚɡɨɮɚɪɢɧɤɫ. 

Ʌɚɛɪɚɬɨɪɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ:   

 ɉɄɄ ɢ ȾɄɄ 

 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ: ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ 
ɮɭɧɤɰɢɹ,  

 LDH  

 Beta-2-microglobulin  

 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɟɧ: PCR ɡɚ EBV, HCV ɢ HBV, HTLV-1 

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 
Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ 
ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ/ɬɴɤɚɧ ɫ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ ɢɥɢ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ/ɤɨɫɬɟɧ 
ɦɨɡɴɤ ɫ ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ.  

 ɂɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ, ɜ ɤɨɟɬɨ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ: CD20, 
CD3, CD5, CD10, CD4, CD8, CD2, CD7, CD30, ALK, CD56, CD23, 
bcl6 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ (ɦɢɟɥɨɝɪɚɦɚ, ɬɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ) 
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ɂɧɫɬɪɭɦɟɧɬɚɥɧɢ ɢ ɫɬɚɞɢɪɚɳɢ:  

 ɋɌ ɧɚ ɝɥɚɜɚ, ɲɢɹ, ɝɪɴɞɟɧ ɤɨɲ ɢ ɤɨɪɟɦ ɢ ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ 

 ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɟɧ ɦɨɡɴɤ – ɬɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ 
ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 

 MRI ɧɚ ɐɇɋ  

 PET/ ɋɌ   
 Ȼɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɤɨɠɚɬɚ 

 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɹ HIV 

 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ 

 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ ɡɚ ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ ɧɚ TCR 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɢɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ ɢ 
ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩ ± ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ. 
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ 
3.4.1. ɋɬɚɞɢɪɚɧɟ 
ɉɪɢɥɚɝɚ ɫɟ ɩɨ Lugano ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹɬɚ ɧɚ Ann Arbor ɫɬɚɞɢɪɚɳɚɬɚ ɫɢɫɬɟɦɚ 
(ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ). 
 
3.4.2. ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɫɢɫɬɟɦɢ: ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ ɫɟ Internɚtional Prognostic Index  ɢɥɢ 
Age-Adjusted Internɚtional Prognostic Index (aaIPI) (ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ) ɢɥɢ 
ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹɬɚ ɡɚ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ - Prognostic  Index for  PTCL-U(PIT) 
 
Prognostic  Index for  PTCL-U(PIT) 

ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ Ɋɢɫɤɨɜ ɢɧɞɟɤɫ 
1.ȼɴɡɪɚɫɬ ≥ 60 ɝ  
2. ɋɟɪɭɦɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ LDH ɭɜɟɥɢɱɟɧɨ 
3. Performans status 2-4  
4. Ʉɨɫɬɧɨ ɦɨɡɴɱɧɚ ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ 

ɝɪɭɩɚ 1           0 
ɝɪɭɩɚ 2           1 
ɝɪɭɩɚ 3           2 
ɝɪɭɩɚ 4            3 ɢɥɢ 4 

 
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
Ɍɚɡɢ ɥɢɦɮɨɦɢ ɫɚ ɫ ɚɝɪɟɫɢɜɧɨ ɩɪɨɬɢɱɚɧɟ. ɉɪɢ ɢɡɛɨɪɚ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫɚ 
ɨɩɪɟɞɟɥɹɳɢ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɮɚɤɬɨɪɢ: ɜɴɡɪɚɫɬ, ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬ, ɫɬɚɞɢɣ, IPI ɢɥɢ PINK.  

 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɛɨɥɧɢ ɜ I ɢ II ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ 

 ɉɪɢ I ɫɬɚɞɢɣ – ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ  50 Gy 

 ɉɪɢ II ɫɬɚɞɢɣ –  Ʌɟɱɟɧɢɟ ɬɢɩ „ɫɚɧɞɜɢɱ“: L- Asparaginase*-ɫɴɞɴɪɠɚɳɢ 
ɪɟɠɢɦɢ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ  involved  field ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ 50 Gy  
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 ɉɪɨɬɨɤɨɥ AspaMetDex  

5.2.1.2. ɉɪɢ ɫɬɚɞɢɣ III – IV –  ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɩɨ ɩɪɨɬɨɤɨɥ SMILE. 
       
5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɢ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢ ɥɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɉɪɨɬɨɤɨɥ GELOX – ɨɛɳɨ 4 ɰɢɤɴɥɚ. 
 ɉɪɢ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɩɴɥɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ /CR/ ɟ ɡɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ 

ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɞɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢ ɫ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ.   

5.2.3. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɇɅɊ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ, ɚɤɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ  
 ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɪɚ ɫɟ ɬɭɦɨɪ-ɥɢɡɢɫ ɫɢɧɞɪɨɦ ɫ ɚɞɟɤɜɚɬɧɚ ɯɢɞɪɚɬɚɰɢɹ ɢ 

Alopurinol. 

 ɉɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɪɚɫɬɟɠɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɡɚɬɚ ɡɚ ɤɨɪɟɤɰɢɹ ɧɚ 
ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ ɢ ɚɧɟɦɢɹɬɚ – G-CSF ɢ ȿɪɢɬɪɨɩɨɟɬɢɧ.  

 ɉɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ - ɫɭɛɫɬɢɬɭɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɢ ɢ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ. 

6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 Ɉɰɟɧɤɚ ɩɨ Deauville (Lugano 2014), ɜɢɠ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ. 
 PET-CT ɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɢɹ ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɤɴɦ 

ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ DLBCLs. Ȼɚɡɢɪɚ ɫɟ ɧɚ ɜɢɡɭɚɥɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɩɨ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɚ 
Deauville – 5 ɬɨɱɤɨɜɚ ɫɤɚɥɚ, ɜɢɠ.ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ 

 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

 Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɢ ɮɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ 1 
ɝɨɞɢɧɚ. ɋɥɟɞ ɬɨɜɚ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ 2 ɝɨɞɢɧɢ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɨ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɜɟɞɧɴɠ ɝɨɞɢɲɧɨ ɢ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨ ɜɧɢɦɚɧɢɟ ɡɚ ɜɬɨɪɚ 
ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɞɴɥɝɨɫɪɨɱɧɢ ɩɨɫɥɟɞɫɬɜɢɹ ɨɬ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ. 

 Ʉɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɢ LDH ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3, 6, 12 ɢ 24 ɦɟɫɟɰɚ. ɋɥɟɞ ɬɨɜɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ. 

 ɄɌ ɧɚ 6, 12 ɢ 24 ɦɟɫɟɰɚ. ɉɪɢ ɜɢɫɨɤɨɪɢɫɤɨɜɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɟ ɧɚɥɚɝɚɬ ɩɨ – 
ɱɟɫɬɢ ɩɪɨɜɟɪɤɢ. 

 

 

 

Ко̛̙̦ л̴̛̥о̛̥ 

 

Ко̛̙̦ ˃-клет̻че̦ ̛ NK-клет̻ч̛̦ л̴̛̥о̛̥ 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ɉɩɪɟɞɟɥɟɧɢɟ - Ʉɨɠɧɢɬɟ ɥɢɦɮɨɦɢ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚɬ ɯɟɪɨɝɟɧɚ ɝɪɭɩɚ ɨɬ  /Ɍ-/ NK-
ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ, ɤɨɣɬɨ ɩɴɪɜɢɱɧɨ ɡɚɫɹɝɚɬ ɤɨɠɚɬɚ. 
ȿɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɹ- ɑɟɫɬɨɬɚ -1/100 000 ɧɚ ɝɨɞɢɧɚ. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ: WHO-EORTC 
(2005) / WHO 2016 / 2018/   WHO-EORTC Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɤɨɠɧɢɬɟ ɥɢɦɮɨɦɢ 
ɫ ɩɴɪɜɢɱɧɨ ɤɨɠɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
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WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016 
Mycosis fungoides 

 MF ɜɚɪɢɚɧɬɢ ɢ ɩɨɞɬɢɩɨɜɟ 

 Ɏɨɥɢɤɭɥɨɬɪɨɩɟɧ MF 

 Pagetoid ɪɟɬɢɤɭɥɨɡɚ 

 Ƚɪɚɧɭɥɨɦɚɬɨɡɧɚ ɯɥɚɛɚɜɚ ɤɨɠɚ 
 

ɋɢɧɞɪɨɦ ɧɚ Sezary 
 
Ⱥɞɭɥɬɧɚ T-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ/ɥɢɦɮɨɦ (ATLL) 
 
ɉɴɪɜɢɱɧɢ ɤɨɠɧɢ CD30-ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ: 

 ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɚɧɚɩɥɚɫɬɟɧ ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨ 

 Ʌɢɦɮɨɦɚɬɨɢɞɧɚ ɩɨɩɭɥɨɡɚ 

 ɉɨɞɤɨɠɟɧ ɩɚɧɢɤɭɥɢɬɨɩɨɞɨɛɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 

 ȿɤɬɪɚɧɨɞɚɥɟɧ NK/T-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ, ɧɚɡɚɥɟɧ ɬɢɩ 

 ɉɴɪɜɢɱɧɢ ɤɨɠɧɢ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ, ɧɟɫɩɟɰɢɮɢɰɢɪɚɧɢ 
 
 ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɚɝɪɟɫɢɜɟɧ ɟɩɢɞɟɪɦɨɬɪɨɩɟɧ CD8 T-ɤɥɟɬɴɱɟɧ 
ɥɢɦɮɨɦ 
 
 Ʉɨɠɟɧ Ȗ/δ/ T-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 
 
 ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ CD4 ɞɪɟɛɧɨ/ ɫɪɟɞɧɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɩɥɟɨɦɨɪɮɟɧ Ɍ-
ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ȼ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
 
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 

 Performance status 

 Ɏɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɢ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɨɛɳɨɬɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ 

 Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ, ɜɤɥɸɱɜɚɳ ɤɨɠɚ: ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ % 
BSA (ɞɥɚɧ+ɩɪɴɫɬɢ ≈ 1% BSA) ɢ ɜɢɞ ɧɚ ɤɨɠɧɢɬɟ ɥɟɡɢɢ 
(ɩɟɬɧɨ/ɩɥɚɤɚ, ɬɭɦɨɪ, ɟɪɢɬɨɞɟɪɦɚ) 

 ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ, ɜɤɥ. 
Waldeyer’s ɩɪɴɫɬɟɧ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɞɚɥɚɤ 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ, ȾɄɄ, ɤɥɟɬɤɢ ɧɚ Sezary 

 ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɢ. 
 LDH ɢ ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ. 

 HIV, Anti-HCV, HBV (ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɪɟɚɤɬɢɜɚɰɢɹ ɫɥɟɞ 
ɯɢɦɢɨ/ɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɢɹ). 

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ. 

ɏɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɤɨɠɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɫ IHC 
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 ɂɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɟɧ ɩɚɧɟɥ: CD2, CD3, CD5, CD7, CD4, CD8, 
CD30, CD20, CD56, CD25 

 FCM ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ: CD3, CD4, CD7, CD8, CD26 ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ 
ɧɚ ɪɚɡɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɢɟɬɨ ɧɚ CD4+ ɤɥɟɬɤɢ ɫ ɭɜɟɥɢɱɟɧɨ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ 
CD4/CD8 ɢɥɢ ɚɛɧɨɪɦɟɧ ɮɟɧɨɬɢɩ, ɜɤɥ. ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ CD7, CD26. 

Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 

 CɌ ɧɚ ɲɢɹ, ɤɨɪɟɦ ɢ ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ ɫ ɤɨɧɬɪɚɫɬ. 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  
 Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ (ɧɟ ɫɟ ɢɡɢɫɤɜɚ ɡɚ ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ, ɫɚɦɨ ɩɪɢ 

ɞɨɤɭɦɟɧɬɢɪɚɧɟ ɧɚ ɜɢɫɰɟɪɚɥɧɚ ɛɨɥɟɫɬ ɩɪɢ ɩɨɞɨɡɪɟɧɢɟ ɧɚ ɚɧɝɚɠɢɪɟɧɚ 
ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ, ɜɤɥ ȼ2 ɢ ɩɪɢ ɧɟɨɛɹɫɧɢɦɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɧɚɯɨɞɤɚ).  

 Ȼɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ ɞɪɭɝ ɨɪɝɚɧ ɫ ɟɤɫɬɪɚɤɨɠɧɚ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ 
(ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɨɤɨɧɱɚɬɟɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ ɨɬ ɤɨɠɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ). 

 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɝɟɧɢɬɟ ɧɚ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ 
ɪɟɰɟɩɬɨɪɢ (ɨɰɟɧɤɚ ɡɚ ɤɥɨɧɚɥɧɨɫɬ)  

 ɊȿɌ-ɋɌ ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɢɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧ ɨ ɢ ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɨ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ, ɫɴɩɨɫɬɚɜɟɧɨ ɤɴɦ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɤɨɠɧɢɬɟ ɩɪɨɦɟɧɢ. 
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
TNMB ɤɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ ɢ ɫɬɚɞɢɪɚɳɚ ɫɢɫɬɟɦɚ ɧɚ mycosis fungoides /ɋɢɧɞɪɨɦ ɧɚ 
Sezary 
 

TNMB  
  

Ʉɨɠɚ 
Ɉɝɪɚɧɢɱɟɧɢ ɩɟɬɧɚ, ɩɚɩɭɥɢ, ɩɥɚɤɢ ɫ ɩɥɨɳ < 10% ɨɬ ɤɨɠɚɬɚ Ɍ1 

Ɍ2 Ɉɝɪɚɧɢɱɟɧɢ ɩɟɬɧɚ, ɩɚɩɭɥɢ, ɩɥɚɤɢ ɫ ɩɥɨɳ > 10% ɨɬ ɤɨɠɚɬɚ 
Ɍ3 ȿɞɢɧ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɬɭɦɨɪɢ (ɧɚɞ 1ɫɦ ɜ ɞɦ) 
Ɍ4 Ʉɨɧɮɥɭɢɪɚɳɚ ɟɪɢɬɟɦɚ > 80% ɨɬ BSA 

  

ɇɨɞɭɥɢ Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɡɧɚɱɢɦɢ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ Ʌȼ (ɧɟ ɟ ɧɭɠɧɚ 
ɛɢɨɩɫɢɹ) N0 

N1 
ɍɜɟɥɢɱɟɧɢ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ Ʌȼ; ɯɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɹ 
DutchGr1/NCILN 0-2 

N2 
ɍɜɟɥɢɱɟɧɢ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ Ʌȼ; ɯɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɹ 
DutchGr2/NCILN 3 

N3 
ɍɜɟɥɢɱɟɧɢ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ Ʌȼ; ɯɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɹ DutchGr3-
4/NCILN 4 

NX ɍɜɟɥɢɱɟɧɢ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ Ʌȼ; ɛɟɡ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɜɟɪɢɮɢɤɚɰɢɹ 

  

ȼɢɫɰɟɪɚɥɧɚ  
Ɇ0 Ʌɢɩɫɜɚ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɜɴɬɪ.ɨɪɝɚɧɢ 
Ɇ1 Ⱥɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɜɴɬɪ.ɨɪɝɚɧɢ (ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɜɟɪɢɮɢɰɢɪɚɧɨ) 
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Ʉɪɴɜ  
ȼ0 Ʌɢɩɫɜɚ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ: ≤5% ɨɬ Ly ɜ ɉɄ ɫɚ ɚɬɢɩɢɱɧɢ 

ȼ1 
ɇɢɫɴɤ ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ: ≥5% ɨɬ Ly ɜ ɉɄɫɚ ɚɬɢɩɢɱɧɢ, 
ɧɟɢɡɩɴɥɧɹɜɚɳɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ȼ2 

ȼ2 
ȼɢɫɨɤ ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ: ≥ 1000mclSezary ɤɥɟɬɤɢ ɫ ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ 
ɤɥɨɧ 

  
 

 
Ʉɥɢɧɢɱɧɨ ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ 
 

ɋɬɚɞɢɣ T N M B 

IA 1 0 0 0,1 
IB 2 0 0 0,1 
     

IIȺ 1-2 1,2 0 0,1 
IIB 3 0-2 0 0,1 

     

IIIA 4 0-2 0 0 
IIIB 4 0-2 0 1 

     

IVA1 1-4 0-2 0 2 
IVA2 1-4 3 0 0-2 
IVB 1-4 0-3 1 0-2 

     

 
ɇɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ 
 

 ȼɴɡɪɚɫɬ ɧɚɞ 60ɝ. 
 Ɉɛɲɢɪɧɨ ɤɨɠɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ; 
 Ɂɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚ Ʌȼ ɢ ɜɢɫɰɟɪɚɥɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ; 
 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɤɥɨɧ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ; 

 ɇɚɦɚɥɟɧɢɟ ɧɚ CD8+ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɜ ɬɭɦɨɪɧɢɹ ɢɧɮɢɥɬɪɚɬ; 
 Ɏɨɥɢɤɭɥɚɪɧɚ ɦɭɰɢɧɨɡɚ; 
 Ȗδ TCR ɮɟɧɨɬɢɩ; 
 ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ( LCT-largecelltransformation). 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

ɋɬɚɞɢɢ ІȺ, Іȼ, ІІȺ 

 ɥɨɤɚɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ  
 ɩɪɢ ɥɟɜɤɟɦɢɡɚɰɢɹ- ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ-ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ Ⱥ ɢɥɢ ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɚ 

ɬɟɪɚɩɢɹ, ɩɪɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɨɫɬ-ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ ȼ, ɧɨɜɢ 
ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ ɢ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ 
ɋɬɚɞɢɣ ІІȼ 

 ɫ ɨɝɪɚɧɢɱɟɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ- ɥɨɤɚɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɥɨɤɚɥɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ, 
ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ Ⱥ 
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 ɫ ɝɟɧɟɪɚɥɢɡɢɪɚɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ, ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɢ/ɢɥɢ ɮɨɥɢɤɨɥɨɬɪɨɩɟɧ 
ɜɚɪɢɚɧɬ- ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɤɚɬ. Ⱥ, ȼ,ɋ, ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ +/- 
ɥɨɤɚɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɋɬɚɞɢɣ ІІІ 

 ɛɟɡ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɥɟɜɤɟɦɢɡɚɰɢɹ-ɥɨɤɚɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɫ ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɥɟɜɤɟɦɢɡɚɰɢɹ - ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ Ⱥ+/- ɥɨɤɚɥɧɨ 
ɥɟɱɟɧɢɟ, ɩɪɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɨɫɬ- ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ, 
ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ ȼ, ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ, ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɡɚ 
ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 
ɋɬɚɞɢɣ ІV 

 Sezary ɫɢɧɞɪɨɦ - ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ Ⱥ, ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ, 
ɩɪɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɨɫɬ - ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ ȼ, ɤɥɢɧɢɱɧɢ 
ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ,  ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɡɚ ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 

 Non-Sezary – ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ ȼ ɢɥɢ ɋ+/- ɥɨɤɚɥɧɚ 
ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ, ɩɪɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɨɫɬ - ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ, ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɡɚ 
ɚɥɨɝɟɧɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 
 

5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1.Ʌɨɤɚɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ: 
ɉɪɢ ɨɝɪɚɧɢɱɟɧɨ ɤɨɠɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ: 

 ɥɨɤɚɥɧɢ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ 

 ɥɨɤɚɥɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ (mechlorethamine, carmustine) 
 ɥɨɤɚɥɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɥɨɤɚɥɧɢ ɪɟɬɢɧɨɢɞɢ 

 ɮɨɬɨɬɟɪɚɩɢɹ- UVB, PUVA 
ɉɪɢ ɝɟɧɟɪɚɥɢɡɢɪɚɧɨ ɤɨɠɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ: 

 ɥɨɤɚɥɧɢ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ 

 ɥɨɤɚɥɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ (mechlorethamine, carmustine) 
 ɮɨɬɨɬɟɪɚɩɢɹ- UVB, PUVA  

 ɰɟɥɨɬɟɥɟɫɧɚ ɤɨɠɧɚ ɟɥɟɤɬɪɨɟɦɢɫɢɨɧɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (TSEB) 
5.2.2. ɋɢɫɬɟɦɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ: 
Ʉɚɬɟɝɨɪɢɹ Ⱥ 

 ɪɟɬɢɧɨɢɞɢ 

 ɢɧɬɟɪɮɟɪɨɧ 

 ɟɤɫɬɪɚɤɨɪɩɨɪɚɥɧɚ ɮɨɬɨɮɟɪɟɡɚ  
 methotrexate<100mg ɫɟɞɦɢɱɧɨ 

 Brentuximab vedotin * ɩɪɢ CD30(+) 
  

Ʉɚɬɟɝɨɪɢɹ ȼ 

 ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ - Gemcitabin 

 ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ - Chlorambucil, Etoposide, Cyclophosphamide, 
Methotrexate>100mg ɫɟɞɦɢɱɧɨ 

Ʉɚɬɟɝɨɪɢɹ ɋ 

 Gemcitabin 
ɉɨɥɢɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ A-TLL 

 I-ɜɚ ɥɢɧɢɹ: CHOP, CHOEP,  CHOP+IVE, EPOCH, HyperCVAD. 
Ʉɨɧɫɨɥɢɞɚɰɢɹ ɫɥɟɞ I-ɜɚ ɥɢɧɢɹ-ɜɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɢ ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ SCT. 

 II-ɪɚ ɥɢɧɢɹ:  DHAP, ESHAP, GDP, GemOx, ICE ɢɥɢ ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɧɢ 
ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. . 

5.2.3. Ʉɨɦɛɢɧɢɪɚɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ: 
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Ʌɨɤɚɥɧɚ + ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɮɨɬɨɬɟɪɚɩɢɹ+ɪɟɬɢɧɨɢɞɢ 

 ɮɨɬɨɬɟɪɚɩɢɹ+ɢɧɬɟɪɮɟɪɨɧ 

 ɮɨɬɨɬɟɪɚɩɢɹ+ɮɨɬɨɮɟɪɟɡɚ 

 TSEB+ ɮɨɬɨɮɟɪɟɡɚ 
ɋɢɫɬɟɦɧɚ + ɫɢɫɬɟɦɧɚ 

 ɪɟɬɢɧɨɢɞɢ+ɢɧɬɟɪɮɟɪɨɧ 

 ɮɨɬɨɮɟɪɟɡɚ+ɪɟɬɢɧɨɢɞɢ 

 ɮɨɬɨɮɟɪɟɡɚ+ ɢɧɬɟɪɮɟɪɨɧ 

 ɮɨɬɨɮɟɪɟɡɚ+ɪɟɬɢɨɧɢɞɢ+ɢɧɬɟɪɮɟɪɨɧ 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
ɉɨ ɨɛɳɨɩɪɢɟɬɢɬɟ ɩɪɚɜɢɥɚ ɡɚ ɥɢɦɮɨɦɢ 
 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

 

 

Ко̛̙̦ B-клет̻ч̛̦ л̴̛̥о̛̥ 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ɉɩɪɟɞɟɥɟɧɢɟ: Ʉɨɠɧɢɬɟ ɥɢɦɮɨɦɢ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚɬ ɯɟɪɨɝɟɧɚ ɝɪɭɩɚ ɨɬ ȼ- 
ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ, ɤɨɣɬɨ ɩɴɪɜɢɱɧɨ ɡɚɫɹɝɚɬ ɤɨɠɚɬɚ. 
ȿɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɹ: ɑɟɫɬɨɬɚ - 20% ɨɬ ɩɴɪɜɢɱɧɢɬɟ ɤɨɠɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ. 
 

2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016 
ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɨɬ ɮɨɥɢɤɭɥɧɢɹ ɰɟɧɬɴɪ (FCL) 
ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ, leg type (DLBCL) 
ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ (MZL) 
ɉɴɪɜɢɱɧɨ ɤɨɠɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɨɬ ɞɪɭɝ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ȼ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
 
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 

 Performance status 

 Ɏɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɢ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɨɛɳɨɬɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ 

 Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ, ɜɤɥɸɱɜɚɳ ɤɨɠɚ ɢ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ 
ɨɛɥɚɫɬɢ, ɜɤɥ. Waldeyer’s ɩɪɴɫɬɟɧ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɞɚɥɚɤ 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ, ȾɄɄ 

 ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɢ. 
 LDH ɢ ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ. 

 HIV, Anti-HCV, HBV (ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɪɟɚɤɬɢɜɚɰɢɹ ɫɥɟɞ 
ɯɢɦɢɨ/ɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɢɹ). 

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ. 
 

ɏɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
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 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɤɨɠɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɫ IHC 

 ɂɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɟɧ ɩɚɧɟɥ: CD20, CD3, CD5, CD10,  BCL2, BCL 
6, IRF4/ MUM1, CD30, CD23 

 IHC ɩɚɧɟɥ  ɜɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɢɬɟ ɜɚɪɢɚɧɬɢ:  
ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɦɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ B-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ: CD20+; 
BCL2+/-; CD10 -; BCL6-;  IRF4/ MUM1+/-; cytoplasmic   kappa+ ɢɥɢ  
lambda +  / ɩɪɢ ɨɤɨɥɨ 40% / 
ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɮɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ ɥɢɦɮɨɦ:CD20+;BCL2-;CD10-
/+;BCL6+;IRF4/ MUM1-    
ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ:  CD20+, 
BCL2+, CD10 -; BCL6+/- ; IRF4/ MUM1+/-    

 Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɢ ɚɫɩɢɪɚɰɢɹ ɫ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ. 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 

 CɌ ɧɚ ɲɢɹ, ɤɨɪɟɦ ɢ ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ ɫ ɤɨɧɬɪɚɫɬ. 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  
 ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ (cyclinD1) 
 Ɏɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɤɪɴɜ 

 ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ PCR ɡɚ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɟ ɧɚ ɝɟɧɚ ɡɚ IgH 

 ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɤɚ ɢɥɢ FISH ɡɚ t(14;18)  
 Ʉɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ; ɫɟɪɭɦɧɚ ɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ 

 ɋɟɪɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ B.burgdorferii ɩɪɢ PCMZL 

 PȿɌ/CɌ ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ 
 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɢɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧ ɨ ɢ ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɨ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ, ɫɴɩɨɫɬɚɜɟɧɨ ɤɴɦ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɤɨɠɧɢɬɟ ɩɪɨɦɟɧɢ. 
 

3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
  

Ɍ1 Ɉɝɪɚɧɢɱɟɧɨ ɤɨɠɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ: 
 Ɍ1ɚ-ɟɞɢɧɢɱɧɚ ɥɟɡɢɹ ɫ ɞɦ ɩɨɞ 5ɫɦ 

 
Ɍ1b-ɟɞɢɧɢɱɧɚ ɥɟɡɢɹ 
ɧɚɞ 5ɫɦ  

Ɍ2 
Ɋɟɝɢɨɧɚɥɧɨ ɤɨɠɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ:ɦɧɨɠɟɫɬɜɨ ɥɟɡɢɢ ɜ 1 ɢɥɢ 2 
ɫɴɫɟɞɧɢ 

 ɨɛɥɚɫɬɢ  
 Ɍ2ɚ-ɥɟɡɢɢ ɨɝɪɚɧɢɱɟɧɢ ɜ ɨɛɥɚɫɬ ɫ ɞɦ ɩɨɞ 15ɫɦ 

Ɍ3 
Ɍ2b-ɥɟɡɢɢ ɨɝɪɚɧɢɱɟɧɢ ɜ ɨɛɥɚɫɬ ɫ ɞɦ ɨɬ 15 ɞɨ 30ɫɦ 

Ɍ2ɫ-ɥɟɡɢɢ ɨɝɪɚɧɢɱɟɧɢ ɜ ɨɛɥɚɫɬ ɫ ɞɦ ɧɚɞ 30ɫɦ  

 Ƚɟɧɟɪɚɥɢɡɢɪɚɧɨ ɤɨɠɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ 
 Ɍ3ɚ-ɦɧɨɠɟɫɬɜɨ ɥɟɡɢɢ ɜ 2 ɧɟɫɴɫɟɞɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ 
 Ɍ3b-ɦɧɨɠɟɫɬɜɨ ɥɟɡɢɢ ɜ ɧɚɞ 3 ɨɛɥɚɫɬɢ 
   

N0 
Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɨ 
ɡɧɚɱɢɦɢ Ʌȼ  

N1 
1 ɨɛɥɚɫɬ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ Ʌȼ, ɞɪɟɧɢɪɚɳɚ ɨɛɥɚɫɬɬɚ ɧɚ ɤɨɠɧɨ 
ɡɚɫɹɝɚɧɟ 
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N2 
2 ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɨɛɥɚɫɬɢ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ Ʌȼ ɢɥɢ ɨɛɥɚɫɬɢ Ʌȼ, ɤɨɢɬɨ 
ɧɟ ɞɪɟɧɢɪɚɬ ɨɛɥɚɫɬɬɚ 

 ɧɚ ɤɨɠɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ  

N3 
Ⱥɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɰɟɧɬɪɚɥɧɢ Ʌȼ  

   

Ɇ0 
Ʌɢɩɫɜɚ ɥɟɡɢɢ ɨɫɜɟɧ 
ɤɨɠɧɢɬɟ  

Ɇ1 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɢɡɜɴɧɤɨɠɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ 
   

 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɬɢɩɚ, ɫɬɚɞɢɹ ɢ  
ɨɰɟɧɤɚɬɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ 
 

5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ MZL: 
ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɉɪɢ ɫɨɥɢɬɚɪɧɢ ɥɟɡɢɢ/ɥɨɤɚɥɢɡɢɪɚɧɚ ɛɨɥɟɫɬ - ɥɨɤɚɥɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ 
ɢ/ɢɥɢ  ɟɤɫɰɢɡɢɹ,  ɥɨɤɚɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ - ɜɴɧɲɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɢɥɢ  
ɢɧɬɪɚɥɟɡɢɨɧɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɫɬɟɪɨɢɞ    

 ɉɪɢ ɦɭɥɬɢɮɨɤɚɥɧɨ ɤɨɠɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ- ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɢɥɢ ɥɨɤɚɥɧɚ 
ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ, ɢɧɬɪɚɥɟɡɢɨɧɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɫɬɟɪɨɢɞ, ɫɢɫɬɟɦɧɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ /  Rituximab* ɢɥɢ ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɢ ɯɢɦɢɨ/ ɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ 
ɪɟɠɢɦɢ,   ɧɨɜɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ. 

 Ⱥɧɬɢɛɢɨɬɢɤ – ɫɚɦɨ ɜ ɫɥɭɱɚɣ ɧɚ ɞɨɤɚɡɜɚɧɟ ɧɚ B. burgdorferii ɢɧɮɟɤɰɢɹ 

ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ – ɤɚɬɨ ɩɪɢ Ɇɚɪɝɢɧɚɥɧɨɡɨɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ 
 
5.2.2. ɉɴɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ FCL: 
ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɉɪɢ ɫɨɥɢɬɚɪɧɢ ɥɟɡɢɢ/ɥɨɤɚɥɢɡɢɪɚɧɚ ɛɨɥɟɫɬ -  ɥɨɤɚɥɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ 
ɢ/ɢɥɢ  ɟɤɫɰɢɡɢɹ, ɥɨɤɚɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ - ɜɴɧɲɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɢɥɢ  
ɢɧɬɪɚɥɟɡɢɨɧɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɫɬɟɪɨɢɞ    

 ɉɪɢ ɦɭɥɬɢɮɨɤɚɥɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ –ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɢɥɢ ɥɨɤɚɥɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ, 
ɢɧɬɪɚɥɟɡɢɨɧɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɫɬɟɪɨɢɞ, ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ /  Rituximab* 
ɢɥɢ ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɢ ɯɢɦɢɨ/ɢɦɭɧɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɢ,   ɧɨɜɢ 
ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ 

ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ – ɤɚɤɬɨ ɩɪɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ Ɏɨɥɢɤɭɥɚɪɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 
 
5.2.3. ɉɴɪɜɢɱɟɧ ɤɨɠɟɧ DLBCL, Leg-ɬɢɩ 
ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɉɪɢ ɫɨɥɢɬɚɪɧɢ ɥɟɡɢɢ/ɥɨɤ.ɛɨɥɟɫɬ - R -CHOP +/- ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ,  R -CVP 

+/- ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ,   ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ. 
 ɉɪɢ ɦɭɥɬɢɮɨɤɚɥɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ – R-CHOP, ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ. 
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ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ –ɜɢɠ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɪɟɮɪɟɤɬɟɪɟɧ ɞɢɮɭɡɟɧ 
ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ 
  
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
ɉɨ ɨɛɳɨɩɪɢɟɬɢɬɟ ɩɪɚɜɢɥɚ ɡɚ limfomi 
 
7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

 

ˈод̙к̛̦о̏ л̴̛̥о̥ 

 

ʻодул̬̌е̦ ˈод̙к̛̦о̏ л̴̛̥о̥ ̭ л̴̛̥о̶̛т̦о п̬ео̍л̌д̦̌̏̌е 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
ɇɨɞɭɥɚɪɧɢɹɬ ɏɨɞɠɤɢɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ ɫ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɨ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚɧɟ (ɇɏɅɅɉ)  ɟ 
ɪɹɞɴɤ ɩɨɞɬɢɩ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ (ɏɅ), ɤɨɣɬɨ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚ ɨɤɨɥɨ 5% ɨɬ 
ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɧɚ ɏɅ.  
Ɉɬɥɢɱɚɜɚ ɫɟ  ɫɴɫ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢ ɤɥɢɧɢɱɧɢ, ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɢ 
ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɫɬɢɤɢ:  1) ɩɨ-ɱɟɫɬɨ ɫɟ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚ ɜ ɪɚɧɟɧ ɫɬɚɞɢɣ ɧɚ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ, ɤɚɬɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚ ɦɴɠɤɢɹ ɩɨɥ (75%); 2) ɩɨ-
ɪɹɞɤɨ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚɬ ȼ-ɫɢɦɩɬɨɦɢ, bulky-ɮɨɪɦɚɰɢɢ ɢ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɦɟɞɚɫɬɢɧɚɥɧɢ, ɚɛɞɨɦɢɧɚɥɧɢ ɢ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɢ.  3) 
ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɚɬɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɫɟ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚ ɫɴɫ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢ ɧɟɨɩɥɚɫɬɢɱɧɢ 
ɤɥɟɬɤɢ – ɤɥɟɬɤɢ ɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɨɬɨ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚɧɟ (LP-cells /”popcorn”-cells), 
ɪɚɡɩɨɥɨɠɟɧɢ ɜ ɧɨɞɭɥɢ ɫɪɟɞ ɨɛɢɥɢɟ ɨɬ ȼ-ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɢ ɞɪɭɝɢ ɪɟɚɤɬɢɜɧɢ ɤɥɟɬɤɢ 
(ɨɫɧɨɜɧɨ ɪɟɚɤɬɢɜɧɢ Ɍ-ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ). 4) 3 - 5% ɨɬ ɫɥɭɱɚɢɬɟ ɦɨɝɚɬ ɞɚ 
ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɢɪɚɬ ɜ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016  
ɇɨɞɭɥɚɪɟɧ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɨ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚɧɟ 
Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ 
     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫ ɧɨɞɭɥɚɪɧɚ ɫɤɥɟɪɨɡɚ 
     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫ ɨɛɢɥɢɟ ɨɬ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ 
     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫɴɫ ɫɦɟɫɟɧ ɰɟɥɭɥɚɪɢɬɟɬ 
     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɨ ɢɡɱɟɪɩɜɚɧɟ 
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ȼ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
 
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 

 Performance status 

 ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ, ɜɤɥ. 
Waldeyer’s ɩɪɴɫɬɟɧ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɞɚɥɚɤ 
 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ, ȾɄɄ. 
 ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɢ. 
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 LDH ɢ ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ. 

 HIV, Anti-HCV, HBV  

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ. 
 
ɏɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ 
ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ ɫ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ.  

 ɂɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɴɬ ɩɪɢ ɛɨɥɟɫɬɬɚ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫ ɧɨɞɭɥɚɪɧɨ 
ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɨ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚɧɟ ɜɤɥɸɱɜɚ:ȿɞɪɨɤɥɟɬɴɱɧɢ ɟɥɟɦɟɧɬɢ ɫ 
ɮɟɧɨɬɢɩ-CD15-, CD30-, PAX-5+, CD3-, CD45+, CD20+, CD79ɚ+; 

Ⱦɨɦɢɧɢɪɚɳɚ ȼ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɮɨɧɨɜɚ ɩɨɩɭɥɚɰɢɹ, ɛɨɝɚɬɫɬɜɨ ɧɚ 
CD4+CD57+FDCs   

Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 

 PȿɌ/CɌ ɢɥɢ CɌ ɧɚ ɲɢɹ, ɤɨɪɟɦ ɢ ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ ɫ ɤɨɧɬɪɚɫɬ. 
 ɏɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ (ɩɪɢ ɧɟɝɚɬɢɜɟɧ 

ɊȿɌ/ɋɌ ɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ, ɦɨɠɟ ɞɚ ɧɟ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ 
ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ) 

 ȿɯɨɄȽ ɫ Ɏɂ 

 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  

 ɄȺɌ, əɆɊ ɜ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɡɨɧɢ ɧɚ ɢɧɬɟɪɟɫ 

 ɎɂȾ - ɩɪɢ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ ABVD ɢ  BEACOPP 

 ɟɤɫɩɥɨɪɚɬɢɜɧɚ ɥɚɩɚɪɨɬɨɦɢɹ ɫɴɫ ɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢɹ 

 ɬɨɪɚɤɨɰɟɧɬɟɡɚ ɫ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɥɟɜɪɚɥɟɧ ɩɭɧɤɬɚɬ 

 ɥɭɦɛɚɥɧɚ ɩɭɧɤɰɢɹ ɫ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɥɢɤɜɨɪ – ɩɪɢ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ 

 ɤɨɧɫɭɥɬɚɰɢɹ ɫɴɫ ɫɩɟɰɢɚɥɢɫɬ ɩɨ ɪɟɩɪɨɞɭɤɬɢɜɧɚ ɦɟɞɢɰɢɧɚ, 
ɤɪɢɨɤɨɧɫɟɪɜɚɰɢɹ ɧɚ ɹɣɰɟɤɥɟɬɤɢ, ɫɩɟɪɦɚɬɨɡɨɢɞɢ ɢɥɢ ɪɟɩɪɨɞɭɤɬɢɜɧɢ 
ɬɴɤɚɧɢ 

 
3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ ɫ 
ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ 
 
3.3. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
ɉɪɢɥɚɝɚ ɫɟ Ann Arbor – ɫɬɚɞɢɪɚɳɚɬɚ  ɫɢɫɬɟɦɚ. ɇɹɦɚ ɨɬɞɟɥɧɚ, ɫɩɟɰɮɢɱɧɚ ɡɚ 
ɇɏɅɅɉ  ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɚ ɫɢɫɬɟɦɚ. ɋɱɢɬɚ ɫɟ, ɱɟ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨɬɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɟ 
ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɨ ɫ ɚɝɪɟɫɢɜɟɧ ɯɨɞ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ.  
 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɇɏɅɅɉ ɫɟ ɪɚɡɝɥɟɠɞɚ ɤɚɬɨ ɢɡɥɟɱɢɦɨ ɡɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɱɢɹɬɨ 
ɬɟɪɚɩɢɹ ɦɨɠɟ ɞɚ ɢɦɚ ɡɧɚɱɢɦɚ ɞɴɥɝɨɫɪɨɱɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ.  

 ɇɏɅɅɉ ɜ ɪɚɧɟɧ ɫɬɚɞɢɣ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɥɟɤɭɜɚɧɚ ɫ ɥɨɤɚɥeɧ ɩɨɞɯɨɞ - 
ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɬɢɩ  “ involved site” ɢɥɢ “involved-field” ɢɥɢ ɞɚ ɛɴɞɚɬ 
ɨɫɬɚɜɟɧɢ ɩɨɞ ɚɤɬɢɜɧɨ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ.  

 Ⱥɜɚɧɫɢɪɚɥɢɬɟ ɫɬɚɞɢɢ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɟ ɩɪɟɞɫɬɚɜɹɬ ɫ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɚ 
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ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɜ ɛɨɝɚɬ ɧɚ Ɍ-ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ (TCR-
BCL) ɢɥɢ ɞɢɮɭɡɟɧ ȼ ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ.  

 ɉɪɢ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɩɨɬɜɴɪɠɞɟɧɢɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ 
ɬɪɟɬɢɪɚɧɢ ɫ ɬɢɩɢɱɧɢ ɡɚ ɧɟɯɨɞɠɤɢɧɨɜ ȼ-ɥɢɦɮɨɦ ɪɟɠɢɦɢ, ɧɚɩɪ. R-
ɋɇɈɊ, R-CVP.  
 

5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɋɬɚɞɢɢ IA, IIA (ɛɟɡ bulky-ɮɨɪɦɚɰɢɢ): ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɬɢɩ  “ involved site” 
ɢɥɢ “involved-field” ɢɥɢ ɚɤɬɢɜɧɨ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ. 

 ɋɬɚɞɢɢ IA, IIA (ɫ bulky-ɮɨɪɦɚɰɢɢ), IB, IIB- ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɩɨ ɫɯɟɦɢ: 
ABVD, CVP, CHOP, ɫɴɜɦɟɫɬɧɨ ɫ Rituximab** ɡɚ 3-4 ɤɭɪɫɚ ɢ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ 
ɬɢɩ  “ involved site”. 

 ɋɬɚɞɢɢ IIIA, IVA - ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɩɨ ɫɯɟɦɢ: ABVD, CVP, CHOP, 
ɫɴɜɦɟɫɬɧɨ ɫ Rituximab** ɞɨ 6 ɤɭɪɫɚ ± ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɬɢɩ  “ involved site”. ȼ 
ɨɬɞɟɥɧɢ ɫɥɭɱɚɢ ɟ ɞɨɩɭɫɬɢɦɚ ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ Rituximab ɢɥɢ ɥɨɤɚɥɧɚ 
ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ, ɩɪɢ ɢɡɪɚɡɟɧɚ ɥɨɤɚɥɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɤɚ. 

 ɋɬɚɞɢɢ IIIȼ, IVȼ - ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɩɨ ɫɯɟɦɢ: ABVD, CVP, CHOP, 
ɫɴɜɦɟɫɬɧɨ ɫ Rituximab ɡɚ 6 ɤɭɪɫɚ ± ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɬɢɩ  “ involved site”. 

 
5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.2.1. ɉɴɪɜɢɱɧɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɚ ɛɨɥɟɫɬ (ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ, ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɚ) 
Ⱦɟɮɢɧɢɪɚ ɫɟ ɤɚɬɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɜ: 

 ɯɨɞɚ ɧɚ ɢɧɞɭɤɰɢɹɬɚ ɫ ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɢɧɞɭɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ  
 ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɬɟ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɫɥɟɞ ɤɪɚɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 

5.2.2.2. Ɋɟɰɢɞɢɜ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ  
     NB! ɂɡɢɫɤɜɚ ɫɟ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɜɟɪɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ! 

ɉɪɢ ɞɨɤɚɡɚɧɚ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɜ ɚɝɪɟɫɢɜɟɧ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ – ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ 
ɫɟ ɫɯɟɦɢɬɟ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ȼ-ɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ. 
 
ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɬɪɚɧɫɮoɪɦɚɰɢɹ – ɩɨɜɟɞɟɧɢɟɬɨ ɟ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɬɟɠɟɫɬɬɚ ɧɚ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ: 

 Ʌɨɤɚɥɟɧ ɪɟɰɢɞɢɜ - ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɬɪɟɬɢɪɚɧɢ ɫɚɦɨ ɫ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɬɢɩ               
“ involved site”.  

 Ⱥɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɦɚɥɴɤ ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ  - ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɛɴɞɚɬ 
ɨɫɬɚɜɟɧɢ ɩɨɞ ɚɤɬɢɜɧɨ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ.  

 Ⱥɥɬɟɪɧɚɬɢɜɟɧ ɩɨɞɯɨɞ - ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ Rituximab.  
 ɋɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ɚɜɚɧɫɢɪɚɥ ɫɬɚɞɢɣ ɢ ɫɴɫ ɡɧɚɱɢɬɟɥɟɧ 

ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ - ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɫɯɟɦɢɬɟ ɡɚ ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɧɚ 
ɤɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɏɅ, ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ȺɋɄɌ ɩɪɢ ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɫɥɭɱɚɢ. 
 

5.2.5. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ  
Ɉɛɢɱɚɣɧɨ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ combined-modality therapy. 
 
ɉɪɢ combined-modality therapy ɞɨɡɢɬɟ ɜɚɪɢɪɚɬ 30-36 Gy ɩɪɢ bulky disease ɢ 
20-30 Ƚɪɟɣ ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ bulky disease.  
 
ɉɪɢ ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɞɨɡɢɬɟ ɜɚɪɢɪɚɬ 30-36 Gy. 
ȼɢɞɨɜɟ ɬɟɯɧɢɤɢ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ILROG (International Lymphoma Oncology Group): 
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 Involved field  - ɜɤɥɸɱɜɚ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɢɬɟ ɚɧɚɬɨɦɢɱɧɢ ɥɢɦɮɧɢ ɪɟɝɢɨɧɢ 
ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɱɪɟɡ ɄɌ. 

 Involved-site radiation therapy ( ISRT)-ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ 
ɨɰɟɧɤɚɬɚ ɱɪɟɡ ɨɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɢ ɧɚɱɚɥɧɨ ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ, ɩɪɟɞɢ 
ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɧɟ ɟ ɨɩɬɢɦɚɥɧɚ. 

 Extended field- ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɧɚɱɚɥɧɨɬɨ ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ ɧɟ ɟ 
ɩɪɨɜɟɞɟɧɨ ɫ ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨ ɢɧɮɨɪɦɚɬɢɜɧɢ ɨɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ, 
ɫɢɧɨɧɢɦ ɧɚ ɦɚɧɬɟɥɧɢ ɩɨɥɟɬɚ. 

 Involved node radiation therapy ( INRT)- ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɨɩɬɢɦɚɥɧɚ 
ɨɰɟɧɤɚ ɱɪɟɡ ɢɧɮɨɪɦɚɬɢɜɧɢ ɨɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ- ɊȿɌ/ɋɌ ɢɥɢ ɊȿɌ/ 
MRI. 

 

5.2.6. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɇɅɊ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ 
ȼɢɠ. Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɏɨɞɠɤɢɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ ɬ.5.2.5. 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

Ɉɰɟɧɤɚ ɩɨ Deauville (Lugano 2014), ɜɢɠ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ. 
 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

7.1.Ⱥɤɬɢɜɧɨ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɬɟ 5 ɝɨɞɢɧɢ. ɉɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫɟ 
ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɬ 5 ɝɨɞɢɧɢ ɫ: 

 ɉɄɄ, ɋɍȿ, ɛɢɨɯɢɦɢɹ- ɜɫɟɤɢ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɜ ɩɴɪɜɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ, ɫɥɟɞ ɬɨɜɚ ɧɚ 6 
ɦɟɫɟɰɚ ɞɨ ɬɪɟɬɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ, ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɜɟɞɧɴɠ ɝɨɞɢɲɧɨ.    

 ɋɌ – ɜɫɟɤɢ 6-ɬɢ ɦɟɫɟɰ ɩɴɪɜɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ, ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɜɟɞɧɴɠ ɝɨɞɢɲɧɨ ɜ 
ɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ 2 ɝɨɞɢɧɢ;   

 ɊȿɌ/ɋɌ ɫɚɦɨ ɩɪɢ Deauville 4-5, ɩɪɢ ɧɟɝɚɬɢɜɧɚ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɹ. 
 

7.2.ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɡɚ ɤɴɫɧɢ ɫɬɪɚɧɢɱɧɢ ɟɮɟɤɬɢ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ:  
 ɟɠɟɝɨɞɧɚ ɦɚɦɨɝɪɚɮɢɹ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɩɪɨɜɟɠɞɚɬ ɠɟɧɢ, ɩɪɟɦɢɧɚɥɢ 

ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɜ ɨɛɥɚɫɬɬɚ ɧɚ ɝɪɴɞɧɢɹ ɤɨɲ ɫɥɟɞ 40 ɝɨɞ. ɜɴɡɪɚɫɬ ɢ/ɢɥɢ 8-
10 ɝɨɞ. ɫɥɟɞ ɩɪɢɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ;  

 ɟɠɟɝɨɞɧɨ ɞɚ ɫɟ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚ TSH ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɪɨɜɟɥɢ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɜ 
ɨɛɥɚɫɬɬɚ ɧɚ ɲɢɹɬɚ;  

 ɩɪɟɡ 10 ɝɨɞɧɢ- ȿɯɨɄȽ. 
 ɤɨɥɨɧɨɫɤɨɩɢɹ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 10 ɝɨɞɢɧɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 50 ɝɨɞ.         

 

 

 

Кл̛̭̌че̭к̛ ˈод̙к̛̦о̏ л̴̛̥о̥ 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢɹɬ ɯɨɞɠɤɢɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ (ɤɏɅ) ɟ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɤɨɟɬɨ ɫɟ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɢɪɚ 
ɫɴɫ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚ ɥɢɦɮɧɢɬɟ ɜɴɡɥɢ, ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɫ ɲɢɣɧɚ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ, ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ 
ɩɪɢ ɦɥɚɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɧɟɨɩɥɚɫɬɢɱɧɚɬɚ ɬɴɤɚɧ ɫɴɞɴɪɠɚ ɦɚɥɴɤ ɛɪɨɣ ɩɪɴɫɧɚɬɢ 
ɝɨɥɟɦɢ ɟɞɧɨɹɞɪɟɧɢ ɢɥɢ ɦɧɨɝɨɹɞɪɟɧɢ ɬɭɦɨɪɧɢ ɤɥɟɬɤɢ, ɧɚɪɢɱɚɧɢ ɏɨɞɠɤɢɧɨɜɢ/ 
Ɋɢɣɞ-ɓɟɪɧɛɟɪɝɨɜɢ (HRS), ɪɚɡɩɨɥɨɠɟɧɢ ɜɫɪɟɞ ɨɛɢɥɧɚ ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚ ɫɪɟɞɚ ɨɬ 
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ɧɟ-ɧɟɨɩɥɚɫɬɢɱɧɢ ɢɧɮɥɚɦɚɬɨɪɧɢ ɢ ɞɪɭɝɢ ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɢ ɤɥɟɬɤɢ, ɬɭɦɨɪɧɢɬɟ 
ɤɥɟɬɤɢ ɱɟɫɬɨ ɫɚ ɨɛɝɪɚɞɟɧɢ ɨɬ Ɍ-ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɩɨɞ ɮɨɪɦɚɬɚ ɧɚ ɪɨɡɟɬɤɢ. 
ɑɟɫɬɨɬɚ - ɨɤɨɥɨ 1% ɨɬ ɜɫɢɱɤɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ. Ɂɚ ȿɜɪɨɩɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬɬɚ ɟ 
2,2/100 000, ɚ ɡɚ Ȼɴɥɝɚɪɢɹ – 2,4/100 000. ȼɴɡɪɚɫɬɨɜɨɬɨ ɪɚɡɩɪɟɞɟɥɟɧɢɟ ɟ ɨɬ 
ɛɢɦɨɞɚɥɟɧ ɬɢɩ ɢ ɩɪɢ ɞɜɚɬɚ ɩɨɥɚ, ɫ ɩɴɪɜɢ ɩɢɤ ɦɟɠɞɭ 15 ɢ 34 ɝɨɞɢɧɢ ɢ ɜɬɨɪɢ 
ɩɢɤ ɫɥɟɞ 55-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016  
Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ 
     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫ ɧɨɞɭɥɚɪɧɚ ɫɤɥɟɪɨɡɚ 
     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫ ɨɛɢɥɢɟ ɨɬ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ 
     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫɴɫ ɫɦɟɫɟɧ ɰɟɥɭɥɚɪɢɬɟɬ 
     Ʉɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɥɢɦɮɨɦ ɧɚ ɏɨɞɠɤɢɧ ɫ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɨ ɢɡɱɟɪɩɜɚɧɟ 
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ȼ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
 
 Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ 

 Performance status 

 ɇɚɫɨɱɟɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɥɢɦɮɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ, ɜɤɥ. 
Waldeyer’s ɩɪɴɫɬɟɧ, ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɞɚɥɚɤ 
 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ, ȾɄɄ. 
 ɉɨɤɚɡɚɬɟɥɢ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɢ. 
 LDH ɢ ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ. 

 HIV, Anti-HCV, HBV  

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ ɩɪɢ ɠɟɧɢ ɜ ɞɟɬɟɪɨɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ. 
 

ɏɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 

 Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ 
ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ ɫ ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ.  

 ɂɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɴɬ ɩɪɢ ɤɥɚɫɢɱɟɫɤɢ ɏɨɞɠɤɢɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ ɜɤɥɸɱɜɚ:   
ɏɨɞɠɤɢɧɨɜɢɬɟ ɢ Ɋɢɣɞ-ɓɟɪɧɛɟɪɝɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ  ɫ ɮɟɧɨɬɢɩ CD15+, 
CD30+,PAX5+, CD3-, CD45-, CD20+/-, CD79ɚ-, ɞɨɦɢɧɢɪɚɳɚ Ɍ-

ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɮɨɧɨɜɚ ɩɨɩɭɥɚɰɢɹ 

Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 

 PȿɌ/CɌ ɢɥɢ CɌ ɧɚ ɲɢɹ, ɤɨɪɟɦ ɢ ɦɚɥɴɤ ɬɚɡ ɫ ɤɨɧɬɪɚɫɬ. 
 ɏɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ (ɩɪɢ ɧɟɝɚɬɢɜɟɧ 

ɊȿɌ/ɋɌ ɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɢ, ɦɨɠɟ ɞɚ ɧɟ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ 
ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɨ ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ) 

 ȿɯɨɄȽ ɫ Ɏɂ 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  
 ɋɌ, MRI ɜ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɡɨɧɢ ɧа ɢɧɬɟɪɟɫ 

 ɊȿɌ/ɋɌ 

 ɤɨɫɬɧа ɫɢцɢɧɬɢɝɪафɢя 
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 ɎɂȾ - ɩɪɢ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ ABVD ɢ  BEACOPP 

 ɟɤɫɩɥɨɪаɬɢɜɧа ɥɚɩɚɪɨɬɨɦɢɹ ɫɴɫ ɫɩɥɟɧɟɤɬɨɦɢя 

 ɫɟɪɭɦɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ ɰɢɬɨɤɢɧɢ (IL-6 ɢ IL-10) ɢ ɪɚɡɬɜɨɪɢɦɢ CD25 (IL-2 

ɪɟɰɟɩɬɨɪ). 
 ɬɨɪɚɤɨɰɟɧɬɟɡɚ ɫ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɩɥɟɜɪɚɥɟɧ ɩɭɧɤɬɚɬ 

 ɥɭɦɛɚɥɧɚ ɩɭɧɤɰɢɹ ɫ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɥɢɤɜɨɪ – ɩɪɢ ɩɨɤɚɡɚɧɢɹ 

 ɤɨɧɫɭɥɬɚɰɢɹ ɫɴɫ ɫɩɟɰɢɚɥɢɫɬ ɩɨ ɪɟɩɪɨɞɭɤɬɢɜɧɚ ɦɟɞɢɰɢɧɚ, 
ɤɪɢɨɤɨɧɫɟɪɜɚɰɢɹ ɧɚ ɹɣɰɟɤɥɟɬɤɢ, ɫɩɟɪɦɚɬɨɡɨɢɞɢ ɢɥɢ ɪɟɩɪɨɞɭɤɬɢɜɧɢ 
ɬɴɤɚɧɢ 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɛɚɡɢɪɚ ɧɚ ɟɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ ɨɪɝɚɧ ɫ 
ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ 
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
3.4.1. ɋɢɫɬɟɦɚ ɡɚ ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ:  

 ɩɪɢɥɚɝɚ ɫɟ Ann Arbor – ɫɬɚɞɢɪɚɳɚɬɚ  ɫɢɫɬɟɦɚ. 

3.4.2. ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɫɢɫɬɟɦɢ ɢ ɫɬɪɚɬɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɪɢɫɤɚ 
 
International Prognostic Factors Project (IPFP) ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɜ ІІІ ɢ ІV 
ɫɬɚɞɢɣ:  
1. ɋɟɪɭɦɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɚɥɛɭɦɢɧ ɩɨɞ 40 g/l 
2. ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ ɩɨɞ 105 g/l 
3. Ɇɴɠɤɢ ɩɨɥ 
4. ІV ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ 
5. ȼɴɡɪɚɫɬ > 45 ɝɨɞɢɧɢ 
6. Ʌɟɜɤɨɰɢɬɢ ɧɚɞ 15G/l 
7. Ʌɢɦɮɨɰɢɬɢ ɩɨɞ 0,6G/l ɢɥɢ ɩɨɞ 8% ɨɬ ɥɟɜɤɨɰɢɬɧɢɹ ɛɪɨɣ 
 
ɉɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɜ І ɢ ІІ ɫɬɚɞɢɣ: 

 Bulky disease ɫɟ ɞɟɮɢɧɢɪɚ ɤɚɬɨ ɦɟɞɢɚɫɬɢɧɚɥɧɚ ɦɚɫɚ ɩɨ-ɝɨɥɹɦɚ ɨɬ 1/3 
ɨɬ ɢɧɬɪɚɬɨɪɚɤɚɥɧɢɹ ɞɢɚɦɟɬɴɪ (ɩɪɢ ɪɟɧɬɝɟɧɨɝɪɚɮɢɹ) ɢɥɢ ɩɨ-ɝɨɥɹɦ ɨɬ 
35% ɨɬ ɬɨɪɚɤɚɥɧɢɹ ɞɢɚɦɟɬɴɪ, ɢɡɦɟɪɟɧ ɧɚ ɧɢɜɨ Ɍh5-6. Bulky disease ɫɟ 
ɩɪɢɟɦɚ ɢ ɩɪɢ ɪɚɡɦɟɪ ɧɚ ɬɭɦɨɪɧɚɬɚ ɦɚɫɚ ɧɚɞ 10 ɫɦ ɜ ɞɢɚɦɟɬɴɪ ɩɪɢ ɋɌ. 

 ɋɍȿ ≥ 50 ɦɦ ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɞɪɭɝɢ ɩɪɢɱɢɧɢ ɡɚ ɬɨɜɚ. 
 Ⱥɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 3 ɚɧɚɬɨɦɨɬɨɩɨɝɪɚɮɫɤɢ ɡɨɧɢ. 
 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ȼ-ɫɢɦɩɬɨɦɢ. 
 ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ. 

Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɝɪɭɩɢ:  
 Ɋɚɧɧɨ ɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ- І-ІІ ɫɬɚɞɢɣ ɛɟɡ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ 

ɮɚɤɬɨɪɢ 

 Ɋɚɧɧɨ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ- І-ІІ ɫɬɚɞɢɣ ɫ ɩɨɧɟ ɟɞɢɧ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ 
ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ: ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɚ ɦɟɞɢɚɫɬɢɧɚɥɧɚ 
ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚ > 3 ɧɨɞɚɥɧɢ ɨɛɥɚɫɬɢ, ȼ-ɫɢɦɩɬɨɦɢ, 
ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ, ɋɍȿ > 50 ɦɦ. 

 ɇɚɩɪɟɞɧɚɥɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ - ІІІ-ІV ɫɬɚɞɢɣ. 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
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5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɏɅ ɫɟ ɪɚɡɝɥɟɠɞɚ ɤɚɬɨ ɢɡɥɟɱɢɦɨ ɡɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ, ɱɢɹɬɨ 
ɬɟɪɚɩɢɹ ɦɨɠɟ ɞɚ ɢɦɚ ɡɧɚɱɢɦɚ ɞɴɥɝɨɫɪɨɱɧɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ.  

 ɐɟɥɬɚ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɟ ɞɚ ɫɟ ɩɨɫɬɢɝɧɟ ɩɴɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ (CR).  
 ɐɟɥɢ ɫɟ ɦɢɧɢɦɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɜ ɪɚɧɟɧ ɫɬɚɞɢɣ ɢ ɫ ɧɢɫɴɤ 

ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɪɢɫɤ ɢ ɛɟɡɨɩɚɫɧɨ ɦɚɤɫɢɦɢɡɢɪɚɧɟ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɨɫɬ  

 Ʉɨɦɛɢɧɢɪɚɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (combined-modality therapy) - ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ + 
ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ (involved-field ɢɥɢ involved-site ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) ɟ 
ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚɧɢɹ ɩɨɞɯɨɞ ɫɴɫ ɫɢɧɟɪɝɢɱɟɧ ɟɮɟɤɬ ɜ ɪɚɧɧɢɬɟ ɫɬɚɞɢɢ 
(ɨɝɪɚɧɢɱɚɜɚ ɬɨɬɚɥɧɚɬɚ ɟɤɫɩɨɡɢɰɢɹ ɧɚ ɜɫɟɤɢ ɨɬɞɟɥɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ 
ɚɝɟɧɬ). ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɜ ɧɚɩɪɟɞɧɚɥ ɫɬɚɞɢɣ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɚ ɩɪɢ ɩɟɪɫɢɫɬɟɧɰɢɹ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɫɥɟɞ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ. 

5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1.1. ɋɬɚɞɢɣ I,II (ɛɟɡ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ) - 2-4 
ɰɢɤɴɥɚ ȺȼVD ɢ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ-20-30 Gy ɬɢɩ involved-field  ɫɥɟɞ ɡɚɜɴɪɲɜɚɧɟ ɧɚ 
ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ. Ⱥɤɨ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɟ ɤɨɧɬɪɚɢɧɞɢɰɢɪɚɧɚ ɢɥɢ ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɚ, 
ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɫ ɨɳɟ 2 ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɤɭɪɫɚ ɫɥɟɞ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ 
ɧɚ ɩɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ.Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ Stanford V-8 
ɫɟɞɦɢɰɢ. 
5.2.1.2. ɋɬɚɞɢɣ I,II (ɫ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ):  

 4-6 ɰɢɤɴɥɚ ABVD ɢɥɢ ȼȿȺɋɈɊɊ /ɟɫɤɚɥɢɪɚɧ ȼEACOPP ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 
ɩɨɞ 60 ɝɨɞ., ɢɥɢ:  

 2 ɤɭɪɫɚ ȼȿȺɋɈɊɊ, ɫɥɟɞ ɬɨɜɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɨɞɴɥɠɢ ɫ 2 ɤɭɪɫɚ  
ABVD, ɢɥɢ: 

 Stanford V-12 ɫɟɞɦɢɰɢ;  
 ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɬɢɩ involved field  ɜ ɞɨɡɚ 30  Gy  ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɫɥɟɞ 

ɡɚɜɴɪɲɜɚɧɟ ɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ. 

5.2.1.3. ɋɬɚɞɢɣ III, IV: 
 6-8 ɰɢɤɴɥɚ ȺȼVD ɢɥɢ 6 BEACOPP/ɟɫɤɚɥɢɪɚɧ ȼȿȺɋɈɊɊ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 

ɩɨɞ 60 ɝɨɞ., ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɬɢɩ involved field ɜ ɞɨɡɚ 30-36 

Gy ɩɪɢ ɨɫɬɚɬɴɱɧɢ ɬɭɦɨɪɧɢ ɦɚɫɢ ɫɥɟɞ ABVD ɧɚɞ 1,5 ɫɦ ɨɬ ɋɌ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɢɥɢ ɧɚɞ 2,5ɫɦ ɦɟɬɚɛɨɥɢɬɧɨ ɚɤɬɢɜɧɢ ɬɭɦɨɪɧɢ ɦɚɫɢ ɨɬ 
ɊȿɌ/ɋɌ ɫɥɟɞ ȼȿȺɋɈɊɊ. 

 6 ɤɭɪɫɚ ɟɫɤɚɥɢɪɚɧ ȼȿȺɋɈɊɊ ɤɚɬɨ ɧɚɱɚɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɚɜɚɧɫɢɪɚɥɚ 
ɛɨɥɟɫɬ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞ 60 ɝɨɞ. ɫ IPS > 4.  

 Stanford V-12 ɫɟɞɦɢɰɢ ɟ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɚɥɬɟɪɧɚɬɢɜɚ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
IPS<3. 

 
5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.2.1. ɉɴɪɜɢɱɧɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɚ ɛɨɥɟɫɬ (ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɚ, ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɚ) 
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Ⱦɟɮɢɧɢɪɚ ɫɟ ɤɚɬɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɜ: 
 ɯɨɞɚ ɧɚ ɢɧɞɭɤɰɢɹɬɚ ɫ ɧɟɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɢɧɞɭɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ  
 ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɬɟ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɫɥɟɞ ɤɪɚɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 

5.2.2.2. Ɋɟɰɢɞɢɜ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ  
     NB! ɂɡɢɫɤɜɚ ɫɟ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɚ ɜɟɪɢɮɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ! 

Ɉɫɧɨɜɧɢ ɩɪɢɧɰɢɩɢ:  
 II-ɪɚ ɥɢɧɢɹ (Salvage) ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ± ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɫ ɰɟɥ 

ɪɟɞɭɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɬɭɦɨɪɧɢɹ ɨɛɟɦ ɢɥɢ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɩɴɥɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ, ɚɤɨ ɟ 
ɜɴɡɦɨɠɧɨ.  

 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ȺɋɄɌ: ɜɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜɚ ɏɌ ɫ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ 
ȺɋɄɌ 

 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɟɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ȺɋɄɌ: ɥɟɱɟɧɢɟ ɫɴɫ ɫɩɚɫɹɜɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 Ȼɪɨɹɬ ɧɚ ɤɭɪɫɨɜɟɬɟ  ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɫɩɨɪɟɞ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ 
ɨɬɝɨɜɨɪ.  

 ɋɥɟɞ ɧɹɤɨɣ ɨɬ ɤɭɪɫɨɜɟɬɟ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɤɨɥɟɤɰɢɹɬɚ ɧɚ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ.  

 
Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɫɯɟɦɢ ɡɚ II-ɪɚ ɥɢɧɢɹ: ICE, DHAP, ESHAP, GVD, BeGEV, IGEV,  
Mini-BEAM, MINE; 
 
5.2.3. Ɍɪɟɬɚ ɢ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Brentuximab vedotin, GCD, C-MOPP.  

 Ʉɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢ ɪɟɠɢɦɢ – ɫɴɨɛɪɚɡɧɨ ɭɬɜɴɪɞɟɧɢɬɟ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɨɧɧɢ 
ɩɪɨɬɨɤɨɥɢ ɢ ɤɥɢɧɢɱɧɢɹ ɫɬɚɬɭɫ, ɜ ɤɨɣɬɨ ɩɚɰɢɟɧɬɴɬ ɳɟ ɛɴɞɟ 
ɤɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɧ. 

 ɉɚɥɢɚɬɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɢɡɱɟɪɩɚɧɢ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬɢ: 
ɦɨɧɨɬɟɪɩɢɹ ɫ Bendamustin,  Gemcitabine , ɥɨɤɚɥɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ, 
ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ.  

 ɉɪɢ ɧɹɤɨɢ ɫɥɭɱɚɢ ɧɚ ɧɟɭɫɩɟɯ ɨɬ ȺɋɄɌ, ɚɥɨɝɟɧɧɚɬɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ 
ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɚ ɨɩɰɢɹ. 

 Pembrolizumab – ɩɪɢ ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɳ ɢɥɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɟɧ ɤɥɚɫɢɱɟɫɤɢ 
ɏɨɞɠɤɢɧɨɜ), ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɚɜɬɨɥɨɠɧɚɬɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ 
ɤɥɟɬɤɢ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ Brentuximab vedotin ɫɚ ɧɟɭɫɩɟɲɧɢ ɢɥɢ ɤɨɢɬɨ ɧɟ 
ɨɬɝɨɜɚɪɹɬ ɧɚ ɭɫɥɨɜɢɹɬɚ ɡɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɢ ɧɟ ɫɚ ɫɟ ɩɨɜɥɢɹɥɢ ɨɬ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ Brentuximab vedotin 

Brentuximab vedotin-ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ: 
 ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɫ ɪɟɰɢɞɢɜ  ɫɥɟɞ ȺɋɄɌ  
 ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɥɟɞ 2 ɥɢɧɢɢ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ, ɟɞɧɚ ɨɬ ɤɨɢɬɨ salvage  ɢ ɫɚ 

ɤɨɧɬɪɚɢɧɞɢɰɢɪɚɧɢ ɡɚ ȺɋɄɌ. 
 ɤɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɥɟɞ ȺɋɄɌ ɫ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ɨɬ 

ɪɟɰɢɞɢɜ - ɞɨ 16 ɤɭɪɫɚ. Ʉɚɬɨ ɜɢɫɨɤɨ ɪɢɫɤɨɜɢ ɫɟ ɞɟɮɢɧɢɪɚɬ: ɩɴɪɜɢɱɧɨ 
ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɧɢ; ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ; ɪɟɰɢɞɢɜ ɜ ɩɴɪɜɢɬɟ 12 
ɦɟɫɟɰɚ. 

5.2.4. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ  
Ɉɛɢɱɚɣɧɨ ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɜ ɪɚɦɤɢɬɟ ɧɚ combined-modality therapy. 
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ɉɪɢ combined-modality therapy ɞɨɡɢ ɜɚɪɢɪɚɬ 30-36 Gy ɩɪɢ bulky disease ɢ 20-
30  Ƚɪɟɣ ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ bulky disease.  
 
ɉɪɢ ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɞɨɡɢɬɟ ɜɚɪɢɪɚɬ 30-36 Gy. 
ȼɢɞɨɜɟ ɬɟɯɧɢɤɢ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ILROG (International Lymphoma Oncology Group): 

 Involved field  - ɜɤɥɸɱɜɚ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɢɬɟ ɚɧɚɬɨɦɢɱɧɢ ɥɢɦɮɧɢ 
ɪɟɝɢɨɧɢ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɱɪɟɡ ɄɌ. 

 Involved-site radiation therapy ( ISRT)-ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɪɢ 
ɤɨɢɬɨ ɨɰɟɧɤɚɬɚ ɱɪɟɡ ɨɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɩɪɢ ɧɚɱɚɥɧɨ 
ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ, ɩɪɟɞɢ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɧɟ ɟ ɨɩɬɢɦɚɥɧɚ. 

 Extended field- ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɧɚɱɚɥɧɨɬɨ 
ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ ɧɟ ɟ ɩɪɨɜɟɞɟɧɨ ɫ ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨ ɢɧɮɨɪɦɚɬɢɜɧɢ 
ɨɛɪɚɡɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ, ɫɢɧɨɧɢɦ ɧɚ ɦɚɧɬɟɥɧɢ ɩɨɥɟɬɚ. 

 Involved node radiation therapy ( INRT)- ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɨɩɬɢɦɚɥɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɱɪɟɡ ɢɧɮɨɪɦɚɬɢɜɧɢ ɨɛɪɚɡɧɢ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ- ɊȿɌ/ɋɌ ɢɥɢ ɊȿɌ/ MRI. 

 
 
5.2.5. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɇɅɊ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ 

 ɋɬɪɢɤɬɧɨ ɫɥɟɞɟɧɟ ɢ ɪɟɝɭɥɢɪɚɧɟ ɧɚ ɜɨɞɧɢɹ ɛɚɥɚɧɫ – ɩɪɢ ɨɬɞɟɥɟɧɚ 
ɭɪɢɧɚ ɩɨɞ  100ml/m2/h ɞɢɭɪɟɡɚɬɚ ɫɟ ɮɨɪɫɢɪɚ ɫ Furosemid (0,5–1,0 

mg/kg i. v.);  

 ɋɥɟɞɟɧɟ ɧɚ pH ɧɚ ɭɪɢɧɚɬɚ – ɦɟɠɞɭ 6,5 ɢ 7; 
 ɉɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɜɟɧɨɡɟɧ ɤɚɬɟɬɴɪ – ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɜɴɡɦɨɠɧɨ ɐȼɄ;  
 ɏɢɩɟɪɯɢɞɪɚɬɚɰɢɹ (3–5 l/m2); 

 Ⱥɥɤɚɥɢɡɚɰɢɹ ɧɚ ɭɪɢɧɚɬɚ – 1-2 ɦɦɨɥ/ɤɝ ɪɚɡɬɜɨɪ ɧɚ ɇɚɬɪɢɟɜ ɛɢɤɚɪɛɨɧɚɬ 
8,4%; 

 Allopurinol  - 200-400 mg/m2  ɞɨ ɦɚɤɫ.ɞɨɡɚ 800 mg ɧɚ 3–4 ɩɪɢɟɦɚ;  
 ɏɟɦɨɞɢɚɥɢɡɚ ɩɪɢ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ, ɫɥɟɞ ɨɛɫɴɠɞɚɧɟ ɫ ɧɟɮɪɨɥɨɝ; 

 
5.2.5. Ⱥɧɟɦɢɹ ɜ ɫɥɟɞɫɬɜɢɟ ɧɚ ɦɢɟɥɨɫɭɩɪɟɫɢɹ:  ɫɬɢɦɭɥɢɪɚɳɢ 
ɟɪɢɬɪɨɩɨɟɡɚɬɚ ɚɝɟɧɬɢ (ESA) –  ɩɪɢ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ ɩɨɞ 110 g/l ɢɥɢ ɫɩɚɞ ɫ ɧɚɞ 
20g/l ɨɬ ɢɡɯɨɞɧɨɬɨ ɧɢɜɨ ɜ ɯɨɞɚ ɧɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ.  
ɉɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ:  
           - Epoetin alpha -150 U/kg 3 ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ s.c.  
           - Epoetin alpha -40000 U ɫɟɞɦɢɱɧɨ s.c.  
           - Darbepoetin alpha 2.25 mcg/kg ɫɟɞɦɢɱɧɨ s.c  
           - Darbepoetin alpha 300-500 mcg ɧɚ 3 ɫɟɞɦɢɰɢ s.c. 
 
Ɍɪɚɧɫɮɭɡɢɢ ɧɚ ɟɪɢɬɪɨɰɢɬɧɚ ɦɚɫɚ - ɩɪɢ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ, ɫ ɰɟɥ ɩɨɞɞɴɪɠɚɧɟ ɧɚ ɧɢɜɨ 
ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ ɧɚɞ 70 g/l ɢɥɢ ɩɨ-ɜɢɫɨɤɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɢɡɪɚɡɟɧɚ 
ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬ.    
 
5.2.6. Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɜ ɫɥɟɞɫɬɜɢɟ ɧɚ ɦɢɟɥɨɫɭɩɪɟɫɢɹ - ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɹ ɧɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɚ ɦɚɫɚ ɩɪɢ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɢɡɹɜɟɧɨ ɤɴɪɜɟɧɟ ɢɥɢ ɩɪɢ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ 
ɩɨɞ 10 x 109/l (ɩɨɞ 20ɯ109/l ɚɤɨ ɩɚɰɢɟɧɬɴɬ ɟ ɮɟɛɪɢɥɟɧ). 
 
5.2.7. Ƚɪɚɧɭɥɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ / ɚɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɨɡɚ ɜ ɫɥɟɞɫɬɜɢɟ ɧɚ 
ɦɢɟɥɨɫɭɩɪɟɫɢɹ -ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ   G-CSF ɢ GɆ-CSF - G-CSF:  ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɞɨ 
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ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɧɟɭɬɪɨɮɢɥɧɢɹ ɛɪɨɣ ɜ ɞɨɡɚ: 
            - Filgrastim - 5 mcg/kg/ɞɧɟɜɧɨ-s.c ɢɥɢ ɛɚɜɧɨ i.v.;  
            - Lenograstim – 150 mcg/m2/ɞɧɟɜɧɨ  s.c..  
ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɜɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ɨɬ ɢɧɞɭɰɢɪɚɧɚ ɨɬ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ 
(ɪɢɫɤɨɜ ɩɪɨɮɢɥ, ɜɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜɢ ɫɯɟɦɢ) ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɨɠɢ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɫ 
PEG-rmetHuG-CSF – Pegfilgrastim – 6 mg s.c. ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ, ɦɢɧɢɦɭɦ 24 ɱɚɫɚ 
ɫɥɟɞ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɢɥɢ Lipegfilgrastim– 6 mg s.c. ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ, ɦɢɧɢɦɭɦ 24 
ɱɚɫɚ ɫɥɟɞ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ. 
  
5.2.8. ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ ɯɟɦɨɪɚɝɢɱɟɧ ɰɢɫɬɢɬ ɫ MESNA - ɩɪɢ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ 
Cyclophosphamide ɢ Ifosphamide – ɩɪɢɥɚɝɚ ɫɟ ɟɤɜɢɜɚɥɟɧɬɧɚ ɞɨɡɚ MESNA ɧɚ 
ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ Cyclophosphamide ɢɥɢ Ifosphamide, ɚɩɥɢɰɢɪɚɧɢ ɭɫɩɨɪɟɞɧɨ ɧɚ 
ɢɧɮɭɡɢɹɬɚ ɫ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢɬɟ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ.  
 
5.2.9. Ɍɟɪɚɩɢɹ ɧɚ ɝɚɞɟɧɟ ɢ ɩɨɜɪɴɳɚɧɟ: ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɫɟ ɚɧɬɢɟɦɟɬɢɱɧɢ 
ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ: 

 5-HT3 ɪɟɰɟɩɬɨɪɧɢ ɚɧɬɚɝɨɧɢɫɬɢ : 
                      - Ondansetron –4–8 mg ɞɨ 3 ɩɴɬɢ/ɞɧɟɜɧɨ i.v./i.m./p.o.; 
                      - Granisetron – 10 mcg/kg i.v. /ɞɧɟɜɧɨ  ɢɥɢ 2 mg  p.o. 1 ɱɚɫ ɩɪɟɞɢ 
ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɢɥɢ 2 x 1 mg p.o./ɞɧɟɜɧɨ. 
                      - Palonosetron- 250 mcg ɟɞɧɨɤɪɚɬɧɨ 30 ɦɢɧ ɩɪɟɞɢ 
ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɢ ɞɪ.  

 Ʉɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ:  
                      - Dexamethasonɟ – 8 mg/m2 ɛɨɥɭɫ ɩɪɟɞɢ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ, 
ɜ ɩɨɫɥɟɞɫɬɜɢɟ ɩɨ 16 ɦɝ/ m2, ɪɚɡɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɧɚ 2 ɞɨ 4 ɞɨɡɢ i.v. 
                     - Methylprednisdolone – Ɉɪɚɥɧɨ ɢɥɢ i.v. 0.5–1 mg/kg/ɞɨɡɚ ɩɪɟɞɢ ɏɌ 
ɢ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 4 ɱɚɫɚ ɩɨ 1-2  mg/kg/ɞɨɡɚ. 

 Ȼɟɧɡɨɞɢɚɡɟɩɢɧɢ:  Lorazepam- 1–2 mg/ɞɨɡɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɱɚɫɚ; 
 Ⱦɨɩɚɦɢɧɨɜɢ ɚɧɬɚɝɨɧɢɫɬɢ: Metoclopramide - ɨɪɚɥɧɨ ɢɥɢ i.v..; ɉɪɢ ɨɫɬɪɨ 

ɩɨɜɪɴɳɚɧɟ 1–2 mg/kg/ɞɨɡɚ ɜɫɟɤɢ 2–6 ɱɚɫɚ. Ɉɬɥɨɠɟɧɨ ɩɨɜɪɴɳɚɧɟ: 0.5 
mg/kg/ɞɨɡɚ ɢɥɢ 30 mg i.v.   ɜɫɟɤɢ 4–6 ɱɚɫɚ ɡɚ 3–5 ɞɧɢ; 

 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
Ɉɰɟɧɤɚ ɩɨ Deauville (Lugano 2014), ɜɢɠ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ. 
 
 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

7.1.Ⱥɤɬɢɜɧɨ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɬɟ 5 ɝɨɞɢɧɢ: ɉɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫɟ 
ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɬ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 5 ɝɨɞɢɧɢ ɫ: 

 ɉɄɄ, ɋɍȿ, ɛɢɨɯɢɦɢɹ- ɜɫɟɤɢ 3 ɦɟɫɟɰɚ ɜ ɩɴɪɜɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ, ɫɥɟɞ ɬɨɜɚ ɧɚ 6 
ɦɟɫɟɰɚ ɞɨ ɬɪɟɬɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ, ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɜɟɞɧɴɠ ɝɨɞɢɲɧɨ.    

 ɋɌ – ɜɫɟɤɢ 6-ɬɢ ɦɟɫɟɰ ɩɴɪɜɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ, ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɜɟɞɧɴɠ ɝɨɞɢɲɧɨ ɜ 
ɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ 2 ɝɨɞɢɧɢ;   

 ɊȿɌ/ɋɌ ɫɚɦɨ ɩɪɢ Deauville 4-5, ɩɪɢ ɧɟɝɚɬɢɜɧɚ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɹ. 
 

7.2.ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɡɚ ɤɴɫɧɢ ɫɬɪɚɧɢɱɧɢ ɟɮɟɤɬɢ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ:  
 ɟɠɟɝɨɞɧɚ ɦɚɦɨɝɪɚɮɢɹ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɩɪɨɜɟɠɞɚɬ ɠɟɧɢ, ɩɪɟɦɢɧɚɥɢ 

ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɜ ɨɛɥɚɫɬɬɚ ɧɚ ɝɪɴɞɧɢɹ ɤɨɲ ɫɥɟɞ 40 ɝɨɞ. ɜɴɡɪɚɫɬ ɢ/ɢɥɢ 8-
10 ɝɨɞ. ɫɥɟɞ ɩɪɢɤɥɸɱɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ;  
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 ɟɠɟɝɨɞɧɨ ɞɚ ɫɟ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚ TSH ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɩɪɨɜɟɥɢ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ ɜ 
ɨɛɥɚɫɬɬɚ ɧɚ ɲɢɹɬɚ;  

 ɩɪɟɡ 10 ɝɨɞɧɢ- ȿɯɨɄȽ 

 ɤɨɥɨɧɨɫɤɨɩɢɹ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 10 ɝɨɞɢɧɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚɞ 50 ɝɨɞ.                                                                     
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ʿл̥̌̚оклет̻ч̛̦ ̦еопл̛̛̌̚ 

 

ʺулт̛пле̛̦ят ̛̥ело̥ 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ɇɭɥɬɢɩɥɟɧɢɹɬ ɦɢɟɥɨɦ ɟ ɦɚɥɢɝɧɟɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ ɫ ɧɢɫɴɤ 
ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɟɧ ɩɨɬɟɧɰɢɚɥ, ɚɤɭɦɭɥɚɰɢɹ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɢ ɫɟɤɪɟɰɢɹ ɧɚ ɫɬɪɭɤɬɭɪɧɨ 
ɯɨɦɨɝɟɧɧɢ Ig ɢɥɢ ɮɪɚɝɦɟɧɬɢ ɨɬ ɬɹɯ. Ⱥɧɝɚɠɢɪɚ ɩɪɟɞɢɦɧɨ ɤɨɫɬɧɚɬɚ ɢ ɛɴɛɪɟɱɧɢ 
ɫɢɫɬɟɦɢ ɢ ɩɪɨɬɢɱɚ ɫ ɪɚɡɧɨɨɛɪɚɡɟɧ  ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɫɩɟɤɬɴɪ ɨɬ ɚɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɢ ɞɨ 
ɚɝɪɟɫɢɜɧɢ ɮɨɪɦɢ. 
 
ȿɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ: 15-20% ɨɬ ɦɚɥɢɝɧɟɧɢɬɟ ɯɟɦɨɩɚɬɢɢ; ɫɪɟɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 65ɝ; 
75% ɨɬ ɛɨɥɧɢɬɟ ɫɚ ɧɚɞ 70ɝ ɩɪɢ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ Ɇ : ɀ 1,5:1,0; ɝɨɞɢɲɧɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ  
4-6/100 000 ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ, ɤɨɹɬɨ ɫ ɧɚɩɪɟɞɜɚɧɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ ɧɚɪɚɫɬɜɚ ɢ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 
ɧɚɞ 75 ɝ. ɞɨɫɬɢɝɚ  30-35/ 100 000 ɱɟɫɬɨɬɚ  
 

2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016 
ɉɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɦɢɟɥɨɦ 

 Smouldering (  ɚɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɟɧ)  ɦɢɟɥɨɦ 

 ɇɟɫɟɤɪɟɬɢɪɚɳ ɦɢɟɥɨɦ 

 ɉɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 

 ɋɨɥɢɬɚɪɟɧ ɤɨɫɬɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ  
- ɋɨɥɢɬɚɪɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ 
- ɋɨɥɢɬɚɪɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ ɫ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ  ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɱɧɨ  ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ 

 ȿɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ 
 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɢ ɮɢɡɢɤɚɥɟɧ ɫɬɚɬɭɫ 
 
ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ, ȾɄɄ 

 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɟɧ ɩɚɧɟɥ, ɜɤɥɸɱɜɚɳ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ ɢ Ca 

 ɨɛɳ ɛɟɥɬɴɤ, ɚɥɛɭɦɢɧ, ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ 

 LDH, ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ 

 ɩɪɨɬɟɢɧɭɪɢɹ –ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ 
 

 ɐɢɬɨɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɚ, ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɚ, ɂɏɏ, ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ  
 ɦɢɟɥɨɝɪɚɦɚ/ ɬɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ  

 ɬɴɤɚɧɧɚ ɢɥɢ ɤɨɫɬɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ (ɩɪɢ ɫɨɥɢɬɚɪɧɢɬɟ ɢ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɢ ɮɨɪɦɢ) 
 ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ: CD138+, CD79a+, CD56+, CD38+, CD45 +, MUM1+, Ig+, ț /Ȝ 

+ ɢɥɢ 

 ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ: CD138+, CD38+, CD45-, sIg+, CD19±, 
CD20±, CD79a/b +, CD56+, CD10±, CD117+, ɫɭ ț /Ȝ + 

 
ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɞɨɤɚɡɜɚɧɟ ɧɚ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɟɧ  ɩɪɨɬɟɢɧ 

 ɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ ɫɟɪɭɦɟɧ ɢ ɭɪɨɩɪɨɬɟɢɧ ɡɚ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬ 

 ɢɦɭɧɨɮɢɤɫɚɰɢɹ ɧɚ ɫɟɪɭɦɟɧ ɢ ɭɪɨɩɪɨɬɟɢɧ  
 ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɫɜɨɛɨɞɧɢ ɥɟɤɢ ɜɟɪɢɝɢ (FLC)  ɜ ɫɟɪɭɦ ɢ  ɭɪɢɧɚ ɢ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟɬɨ 
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ț:Ȝ ɜ ɫɟɪɭɦɚ (NB! ɋɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟɬɨ ɟ ɫɤɪɢɣɧɢɧɝ ɡɚ ɆɆ ɢ ɞɪɭɝɢɬɟ  
ɩɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ, ɫɥɭɠɢ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɢ ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɢɦɚ ɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɨ ɡɧɟɱɟɧɢɟ ) 

 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 

 Ɋɟɧɬɝɟɧɨɝɪɚɮɢɹ ɧɚ ɩɥɨɫɤɢ ɤɨɫɬɬɢ, ɜɤɥ ɝɪɴɞɧɚ ɤɥɟɬɤɚ 

 ɄȺɌ ɜ ɡɨɧɚ ɧɚ ɢɧɬɟɪɟɫ,  ɨɫɨɛɟɧɨ ɩɪɢ ɫɴɦɧɟɧɢɟ ɡɚ ɤɨɦɩɪɟɫɢɹ ɧɚ medulla 
spinalis 

 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɟɬɢɱɟɧ ɢ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ –ɝɟɧɟɬɢɱɟɧ ɚɧɚɥɢɡ: 

 t(11;14)  (q13: q32)    CCND –IgH  (15-20%) 

 t(4;14)  (p16.3:q32)    FGFR3-IgH   (15%) 

 t(14;16)(q32.3: q23)   MAF-IgH      (5-10%) 

 del 13 

 del 17p13; 

 1q21 ɚɦɩɥɢɮɢɤɚɰɢɹ 

  
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ : 

 ɊȿɌ/ɋɌ   
 ɋɌ ɧɚ ɰɹɥɨ ɬɹɥɨ ɫ ɧɢɫɤɚ ɪɟɡɨɥɸɰɢɹ 

 MRI 

 Ʉɨɫɬɧɚ- ɢɥɢ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɫɰɢɧɬɢɝɪɚɮɢɹ  
 Ɇɢɧɢɪɚɥɟɧ ɤɨɫɬɟɧ ɫɬɚɬɭɫ (DEXA-ɞɟɧɡɢɬɨɦɟɬɪɢɹ) 
  

 Ⱦɪɭɝɢ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: 

 ɋɟɪɭɦɟɧ ɜɢɫɤɨɡɢɬɟɬ 

 ɂɡɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ 

 ɇLA ɬɢɩɢɡɢɪɚɧɟ ɩɪɢ ɫɟɥɟɤɬɢɪɚɧɢ, ɜɢɫɨɤɨɪɢɫɤɨɜɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 
 
3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɧɚ International Myeloma Working Group 2015ɝ 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ≥10% ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ 
ɢɥɢ ɞɨɤɚɡɚɧɨ ɫ ɛɢɨɩɫɢɹ ɤɨɫɬɧɨ ɢɥɢ ɟɤɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɨɬ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ ɢ 
≥1ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 
 
Ⱥ. Ⱦɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɚ ɡɚ ɨɪɝɚɧɧɨ ɭɜɪɟɠɞɚɧɟ (CRAB) 

 Xɢɩɟɪɤɚɥɰɢɟɦɢɹ: ɫɟɪɭɦɟɧ ɤɚɥɰɢɣ > 0.25 mmol/l (> 1 mg/dl) ɩɨ-ɜɢɫɨɤ ɨɬ 
ɝɨɪɧɚɬɚ ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɚ ɝɪɚɧɢɰɚ ɢɥɢ> 2.75 mmol/l (>11 mg/dl) 

 Ȼɴɛɪɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ: ɤɪɟɚɬɢɧɢɧɨɜ ɤɥɢɪɴɧɫ <40 ɦɥ ɧɚ ɦɢɧ   ɢɥɢ 
ɫɟɪɭɦɟɧ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ > 177 µmol / l (> 2 mg/dl) 

 Ⱥɧɟɦɢɹ: ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ ɫɬɨɣɧɨɫɬ> 20 g/l ɩɨɞ ɞɨɥɧɚɬɚ ɝɪɚɧɢɰɚ ɧɚ ɧɨɪɦɚɬɚ 
ɢɥɢ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ <100ɝɪ / ɥ 

 Ʉɨɫɬɧɢ ɥɟɡɢɢ: ɟɞɧɚ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɨɫɬɟɨɥɢɬɢɱɧɢ ɥɟɡɢɢ ɧɚ ɫɤɟɥɟɬɧɚɬɚ 
ɪɟɧɬɝɟɧɨɝɪɚɮɢɹ, ɋɌ, ɢɥɢ PET-CT 

 NB! ɉɪɢ  ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ ɤɥɟɬɤɢ < 10%  ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɢ ɩɨɜɟɱɟ 
ɨɬ 1 ɤɨɫɬɧɚ ɥɟɡɢɹ ɫɟ ɧɚɥɚɝɚ ɪɚɡɝɪɚɧɢɱɚɜɚɧɟ ɨɬ ɫɨɥɢɬɚɪɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ ɫ 
ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ.  
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ȼ. ȿɞɢɧ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɛɢɨɦɚɪɤɟɪɢ ɡɚ ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ: 
 ≥60% ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɢ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ 

 ț/ Ȝ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ≥100 ( ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ɫɩɪɹɦɨ ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚɬɚ ɥɟɤɚ ɜɟɪɢɝɚ) 
ɢɥɢ  ɚɛɫɨɥɸɬɧɚ ɫɬɨɣɧɨɫɬ ɧɚ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚɬɚ Ʌȼ >100mg/l 

 >1 ɮɨɤɚɥɧɢ ɥɟɡɢɢ ≥ 5 mm, ɭɫɬɚɧɨɜɟɧɢ ɱɪɟɡ əɆɊ  
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  
3.4.1. ɋɬɚɞɢɣɧɢ ɫɢɫɬɟɦɢ 
 
Durie&Salmon cɬɚɞɢɣɧɚ ɫɢɫɬɟɦɚ ( DSS) 

I ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ 
( ɬɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ < 0,6X 
1012/m2)  
ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɜɫɢɱɤɢ ɨɬ 
ɢɡɛɪɨɟɧɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 
- ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ > 100 g/l  
- ɇɢɫɴɤ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬ:  IgG 
< 50 g/l, IgA < 30 g/l 
- BJ ɩɪɨɬɟɢɧɭɪɢɹ < 4 
g/24h 
- ɋɟɪɭɦɟɧ ɤɚɥɰɢɣ ɜ 
ɧɨɪɦɚ 
- 0-1 ɨɫɬɟɨɥɢɬɢɱɧɢ 
ɨɝɧɢɳɚ 

II ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ 
(ɬɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ  0,6-
1,2.1012 /m2)  
 
 
Ɇɟɠɞɢɧɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 
ɦɟɠɞɭ I ɢ II ɫɬɚɞɢɢ. 

III ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ 
(  ɬɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ 
>1,2.1012/m2) 
ɇɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɟɞɢɧ ɢɥɢ 
ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ ɢɡɛɪɨɟɧɢɬɟ 
ɤɪɢɬɟɪɢɢ 
- ɏɟɦɨɝɥɨɛɢɧ < 85 g/l   
- Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬ: IgG>70 g/l , 
IgA> 50 g/l  
- BJ ɩɪɨɬɟɢɧɭɪɢɹ >12 /24h 
- ɋɟɪɭɦɟɧ ɤɚɥɰɢɣ>3 mmol/ 
l   
- Ɇɧɨɠɟɫɬɜɟɧɢ ɨɫɬɟɨɥɢɡɢ. 

ɉɨɞɫɬɚɞɢɣ Ⱥ - ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ < 2mg/dl  ɉɨɞɫɬɚɞɢɣ ȼ - ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ > 2 mg/dl 
 
International staging system  (ISS) 

І Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ: 
 
ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ < 3,5 
mg/dl 
ɋɟɪɭɦɟɧ ɚɥɛɭɦɢɧ> 3,5 g/dl 

ІІ  Ʉɥɢɧɢɱɟɧ 
ɫɬɚɞɢɣ: 
 
ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ   
3,5 – 5,5 mg/dl 

ІII Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ: 
 
ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ  > 5,5 
mg/dl 
 

 
Ɋɟɜɢɡɢɪɚɧɚ ɦɟɠɞɭɧɚɪɨɞɧɚ ɫɬɚɞɢɣɧɚ ɫɢɫɬɟɦɚ (ISS-R) 

І Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ: 
 
ISS-I ɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ: 
 t(  4;14), t(14;16) ɢ  del17p   
ɇɨɪɦɚɥɧɢ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɧɚ 
LDH 

ІІ  Ʉɥɢɧɢɱɟɧ 
ɫɬɚɞɢɣ: 
 
Ⱦɪɭɝɢ ɜɴɡɦɨɠɧɢ 
ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɢ 

ІII Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ: 
 
ISS-III ɢɥɢ ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ: 
 t(  4;14), t(14;16) ɢ  del17p 
ɢɥɢ  
ɩɨɜɢɲɟɧɢ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɧɚ  
LDH 
 

 
3.4.2. ɇɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ : 

 Ʌɨɲ Performanɫɟ status 

 ȕ2–ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ.> 5,0 mg/dl, aɥɛɭɦɢɧɢ < 3,0 mg/dl, LDH > 600 UI, CRP > 15,  
ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ > 400 ȝmol/l, Hb < 80 g/l, PLT <  50.109 /l 

 III Ʉɋ (Durie&Salmon), ɢɡɪɚɡɟɧɢ ɤɨɫɬɧɢ ɩɨɪɚɠɟɧɢɹ 

 Ɇɧɨɠɟɫɬɜɟɧɚ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɚ (ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɧɚ ) ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ  
 Ʌɟɤɨɜɟɪɢɠɧɢ ɦɢɟɥɨɦɢ , ɩɥɚɡɦɨɛɥɚɫɬɧɢ ɜɚɪɢɚɧɬɢ  
 ɐɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɧɢ ɚɧɨɦɚɥɢɢ / FISH – t (4;14), t (14;16), t (11;14),del 13, 



253 

 

del17p13,1q21 ɚɦɩɥɢɮɢɤɚɰɢɹ 

 ȼɢɫɨɤ Plasma cell labeling index 

 ɉɚɰɢɟɧɬ-ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ: ɜɴɡɪɚɫɬ ɧɚɞ 70ɝ, ɤɨɦɨɪɛɢɞɧɨɫɬ ɜɤɥ ɫɴɪɞɟɱɧɚ, 
ɞɢɯɚɬɟɥɧɚ, ɛɴɛɪɟɱɧɚ 

 

4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
ɇɟɫɟɤɪɟɬɢɪɚɳ ɦɢɟɥɨɦ :  

 ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɟɧ ɩɪɨɬɟɢɧ, ɞɪɭɝɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɫɚ ɢɡɩɴɥɧɟɧɢ 
 
Ɍɥɟɟɳ „Smoldering“ ɦɢɟɥɨɦ:  ɋɥɟɞɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ  ɢɡɩɴɥɧɟɧɢ ɢ  ɞɜɚɬɚ ɤɪɢɬɟɪɢɹ 

 Ɇ-ɤɨɦɩɨɧɟɧɬ IgG> 30g/l,IgA> 10g/l BJ ɩɪɨɬɟɢɧ> 500mg/ 24ɱ 

 Ʉɥɨɧɚɥɧɚ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɧɚ ɢɧɢɮɥɬɪɚɰɢɹ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ  10% -60% 

 NB! ɂɡɢɫɤɜɚ ɫɟ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ ɛɟɡ ɨɪɝɚɧɧɢ 
ɭɜɪɟɠɞɚɧɢɹ (CRAB), ɛɟɡ  ɛɢɨɦɚɪɤɟɪɢ  ɡɚ Ɍɭ-ɨɛɟɦ, ɛɟɡ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɢ 
ɨɝɧɢɳɚ,ɛɟɡ ɞɚɧɧɢ  ɡɚ ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ 

Ɇɨɧɨɤɥɨɧɥɧɚ ɝɚɦɨɩɚɬɢɹ ɫ ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɨ  ɡɧɚɱɟɧɢɟ ( MGUS) 

 ɋɟɪɭɦɟɧ Ɇ ɩɪɨɬɟɢɧ  <30g/L 

 Ʉɥɨɧɚɥɧɢ  ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ ɤɥɟɬɤɢ  ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ  <10% 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɨɪɝɚɧɧɚ ɨɪɝɚɧɧɚ ɭɜɪɟɞɚ (CRAB) ɢɥɢ  ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ  
IgM  - Ɇɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ɝɚɦɨɩɚɬɢɹ ɫ ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɨ  ɡɧɚɱɟɧɢɟ ( MGUS-IgM) 

 ɋɟɪɭɦɟɧ Ɇ- ɩɪɨɬɟɢɧ IgM  <30g/L 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɞɚɧɧɢ  ɡɚ ɚɧɟɦɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɤɨɧɫɬɢɬɭɰɢɨɧɥɚɧɢ  ɫɢɦɩɬɨɦɢ, 
ɯɢɩɟɪɜɢɫɤɨɡɢɬɟɬ, ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɯɟɩɚɬɨɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɢɥɢ 
ɞɟɮɢɧɢɬɢɜɧɚ ɨɪɝɚɧɧɚ ɭɜɪɟɞɚ  

Ʌɟɤɨɜɟɪɢɠɧɚ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ɝɚɦɨɩɚɬɢɹ ɫ ɧɟɨɩɪɟɞɟɥɟɧɨ ɡɧɚɱɟɧɢɟ (LC-MGUS) 

 ɋɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɧɚ ɫɜɨɛɨɞɧɢɬɟ ɥɟɤɢ  ɜɟɪɢɝɢ  FLC ratio (<0.26 ɢɥɢ >1.65) ɫ 
ɩɨɜɢɲɟɧɢɟ ɧɚ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚɬɚ Ʌȼ 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɟɤɫɩɪɟɫɢɹ ɧɚ ɬɟɠɤɢ  ɜɟɪɢɝɢ  ɩɪɢ  ɢɦɭɧɨɮɢɤɫɚɰɢɹ 

 Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɞɟɮɢɧɢɬɢɜɧɚ ɨɪɝɚɧɧɚ ɨɪɝɚɧɧɚ ɭɜɪɟɞɚ (CRAB) ɢɥɢ  ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ   
 Ʉɥɨɧɚɥɧɢ  ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ  ɤɥɟɬɤɢ  ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ  <10% 

 ɍɪɢɧɟɧ Ɇ-ɩɪɨɬɟɢɧ  <500mg/24ɱ 
 
ɉɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ (60% ɩɴɪɜɢɱɧɚ ɢ 40% ɜɬɨɪɢɱɧɚ):  

 ɰɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɢ> 2.109/L  ɢɥɢ > 20% ɜ ȾɄɄ 
 
ɋɨɥɢɬɚɪɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ (ɪɚɡɝɥɟɞɚɧ ɨɬɞɟɥɧɨ) 
 
ɋɨɥɢɬɚɪɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ ɫ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ  ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ  ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ(ɪɚɡɝɥɟɞɚɧ 
ɨɬɞɟɥɧɨ) 
 
ȿɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɟɧ ɦɢɟɥɨɦ 

 ɟɞɢɧɢɱɧɢ ɢɥɢ ɦɧɨɠɟɫɬɜɟɧɢ ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɧɢ ɮɨɪɦɚɰɢɢ ɨɬ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ ɤɥɟɬɴɱɧɚ 
ɥɢɧɢɹ, ɜ ɬɴɤɚɧɢ  ɢɡɜɴɧ ɤɨɫɬɧɚɬɚ ɫɢɫɬɟɦɚ 

 ɛɟɡ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ 

 ɛɟɡ Ɇ –ɝɪɚɞɢɟɧɬ 

 ɛɟɡ ɤɨɫɬɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ 

 ɛɟɡ ɛɴɛɪɟɱɧɢ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɢ 

 ɛɟɡ ɞɪɭɝɢ ɩɚɪɚɤɥɢɧɢɱɧɢ ɨɬɤɥɨɧɟɧɢɹ 
 
POEMS ɫɢɧɞɪɨɦ  
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       Ƚɥɚɜɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ:  
 ɉɨɥɢɧɟɜɪɨɩɚɬɢɹ (ɞɟɦɢɟɥɢɧɢɡɚɰɢɹ, ɩɪɟɞɢɦɧɨ ɦɨɬɨɪɧɚ) 
 Ɇ –ɝɪɚɞɢɟɧɬ ɜ ɫɟɪɭɦ ɢ/ɢɥɢ ɭɪɢɧɚ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɨɬ IgA ɢ/ɢɥɢ BJȜ 
             Ɇɚɥɤɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 
 ɋɤɥɟɪɨɬɢɱɧɢ ɤɨɫɬɧɢ ɥɟɡɢɢ 

 Ȼɨɥɟɫɬ ɧɚ Ʉɚɫɬɟɥɦɚɧ 

 ɉɨɜɢɲɟɧɢ ɧɢɜɚ ɧɚ VEGFA 
              
            Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ  ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 

 Ɉɪɝɚɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ( ɥɢɦɮaɞɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɫɩɥɟɧoɦɟɝɚɥɢɹ, ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ) 
 Ɉɬɨɰɢ, ɢɡɥɢɜɢ  
 Ɉɬɨɤ ɧɚ ɩɚɩɢɥɚɬɚ 

 ȿɧɞɨɤɪɢɧɨɩɚɬɢɹ  
 Ʉɨɠɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ (ɯɢɩɟɪɬɪɢɯɨɡɚ, ɯɢɩɟɪɩɢɝɦɟɧɬɚɰɢɹ)  
 Ɍɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɚ, ɩɨɥɢɝɥɨɛɭɥɢɹ  
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Ʌɟɱɟɧɢɟɬɨ  ɡɚɩɨɱɜɚ ɩɪɢ  ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ 
ɦɢɟɥɨɦ ɜ ɫɴɱɟɬɚɧɢɟ ɫ ɞɚɧɧɢ ɡɚ  ɨɪɝɚɧɧɚ ɭɜɪɟɞɚ (CRAB)  ɢɥɢ   ɛɢɨɦɚɪɤɟɪɢ  ɡɚ 
ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ. 

 ɉɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɫɬɪɚɬɟɝɢɹ ɜɤɥɸɱɜɚ  ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬɬɚ ɡɚ 
ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ  ɫɬɜɨɥɨɜɢ 
ɤɥɟɬɤɢ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ  ɨɬ  ɜɴɡɪɚɫɬɬɚ </> 65ɝ ɢ  ɩɪɢɞɪɭɠɚɜɚɳɢɬɟ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ. 

 ɋɴɜɪɟɦɟɧɧɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ І – ɜɚ  ɥɢɧɢɹ ɫɟ ɫɬɪɭɤɬɭɪɢɪɚɬ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ 
ɩɪɨɬɟɚɡɨɦɧɢɹ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ Bortezomib ɢ ɢɦɭɧɨɦɨɞɭɥɚɬɨɪɢɬɟ Thalidomide* ɢ 
Lenalidomide* ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɩɨɦɟɠɞɭ ɫɢ ɢɥɢ ɫ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢɬɟ ɚɝɟɧɬɢ 
Cyclophosphamide, Melphalan ɢ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ (Dexɚmethazone, 
Methylprednisolone, Prednisolone)  

 Ɍɪɢ-ɤɨɦɩɨɧɟɧɬɧɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ  ɫɟ ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚɬ ɩɪɟɞ ɞɜɭɤɨɦɩɨɧɟɧɬɧɢɬɟ.  
 ɉɪɢ  ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ  ɡɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɩɚɰɢɟɧɬɢ,  ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹɬ  ɨɬɝɨɜɨɪ ɨɬ  

ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɫɟ ɤɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚ ɫ ɜɢɫɨɤɨ-ɞɨɡɨɜɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  ɢ  ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ. 

 Ɂɥɚɬɟɧ ɫɬɚɧɞɚɪɬ  ɡɚ ɜɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɤɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳ ɪɟɠɢɦ ) ɫ 
ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ  ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ  ɤɥɟɬɤɢ  ɟ  Melphalan 
200mg/m2  ɢɥɢ Melphalan 140mg/m2 ( ɩɪɢ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ)  

 Ʉɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  ɨɬ 2-4  ɰɢɤɴɥɚ ɟ ɨɛɟɤɬ  ɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɜ ɦɧɨɝɨ  ɤɥɢɧɢɱɧɢ  
ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ, ɧɨ ɤɴɦ ɦɨɦɟɧɬɚ  ɧɟ ɟ ɭɬɜɴɪɞɟɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ  ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ 

 ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬɬɚ ɨɬ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɟ ɩɨɬɜɴɪɞɟɧɚ ɜ ɪɟɞɢɰɚ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ 
ɢ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚ ɫɴɜɪɟɦɟɧɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɨɩɰɢɹ, ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɨɬ 
ɢɡɜɴɪɲɟɧɚɬɚ ɢɥɢ ɧɟ ASCT. 

 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
Kɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɜɫɟɤɢ ɤɨɧɤɪɟɬɟɧ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧ ɩɪɨɞɭɤɬ/ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɨɬ 
ɩɪɨɞɭɤɬɢ ɡɚ ɜɫɹɤɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ ɥɢɧɢɹ (ɫɴɝɥɚɫɧɨ Ʉɏɉ): 

 Bortezomib  ɤɚɬɨ ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɢɥɢ ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ  e  ɩɨɤɚɡɚɧ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ 
ɧɟɥɟɤɭɜɚɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɆɆ, ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨ ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ   ɢɥɢ  ɧɟɩɨɞɯɨɞɹɳɢ  ɡɚ 
ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ –ɋɄɌ ,   ɤɚɤɬɨ  ɢ  ɩɚɰɢɟɧɬɢ  ɫ ɪɟɥɚɩɫ ɢɥɢ  ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ.  

 Carfilzomib ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ɥɟɧɚɥɢɞɨɦɢɞ ɢ ɞɟɤɫɚɦɟɬɚɡɨɧ, ɢɥɢ ɫ ɞɟɤɫɚɦɟɬɚɡɨɧ 
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ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɨ, ɟ ɩɨɤɚɡɚɧ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɦɧɨɠɟɫɬɜɟɧ ɦɢɟɥɨɦ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɩɨɥɭɱɢɥɢ ɩɨɧɟ ɟɞɧɚ ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɜɤɥɸɱɟɧ ɜ 
ɉɅɋ ɡɚ 2018ɝ) 

 Lenalidomide ɤɚɬɨ ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɟ ɩɨɤɚɡɚɧ ɡɚ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ 
ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɛɢɥɢ 
ɩɨɞɥɨɠɟɧɢ ɧɚ ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ. Revlimid ɤɚɬɨ 
ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɟ ɩɨɤɚɡɚɧ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɧɟɥɟɤɭɜɚɧ ɞɨ ɦɨɦɟɧɬɚ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɚ ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ. Revlimid, ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ɞɟɤɫɚɦɟɬɚɡɨɧ, ɟ ɩɨɤɚɡɚɧ ɡɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɩɨɥɭɱɢɥɢ ɩɨɧɟ 
ɟɞɧɚ ɩɪɟɞɜɚɪɢɬɟɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ. Mɟɞɢɤɚɦɟɧɬɴɬ ɧɟ ɫɟ ɪɟɢɦɛɭɪɫɢɪɚ ɜ ɫɬɪɚɧɚɬɚ , 
ɧɨ  ɢɦɚ ɨɫɧɨɜɧɨ ɩɪɢɫɴɫɬɜɢɟ ɜ ɬɪɢ-  ɢ  ɞɜɭɤɨɦɩɨɧɟɧɬɧɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ, ɫ ɧɢɜɨ ɧɚ 
ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɨɫɬ I.  (!) 

 Thalidomide. Thalidomide Celgene ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ɦɟɥɮɚɥɚɧ ɢ ɩɪɟɞɧɢɡɨɧ ɤɚɬɨ 
ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ≥ 65 ɝɨɞɢɧɢ, ɫ ɧɟɥɟɤɭɜɚɧ 
ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ ɢɥɢ ɧɟɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɜɢɫɨɤɢ ɞɨɡɢ. 
Mɟɞɢɤɚɦɟɧɬɴɬ ɧɟ ɫɟ ɪɟɢɦɛɭɪɫɢɪɚ ɜ ɫɬɪɚɧɚɬɚ , ɧɨ  ɢɦɚ ɨɫɧɨɜɧɨ ɩɪɢɫɴɫɬɜɢɟ ɜ 
ɬɪɢ-  ɢ  ɞɜɭɤɨɦɩɨɧɟɧɬɧɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ, ɫ ɧɢɜɨ ɧɚ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɨɫɬ I.  (!) 

 Bendamustin  -  ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ > 65 ɝɨɞɢɧɢ, ɤɨɢɬɨ ɧɟ ɫɚ ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ 
ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ ɢ ɤɨɢɬɨ ɢɦɚɬ ɤɥɢɧɢɱɧɨ 
ɢɡɹɜɟɧɚ ɧɟɜɪɨɩɚɬɢɹ ɤɴɦ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ, ɢɡɤɥɸɱɜɚɳɚ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟɬɨ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ, 
ɫɴɞɴɪɠɚɳɨ ɬɚɥɢɞɨɦɢɞ ɢɥɢ ɛɨɪɬɟɡɨɦɢɛ. 

 Daratumumab ɟ ɩɨɤɚɡɚɧ: 
- - ɤɚɬɨ ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 

ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɥ ɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɟɧ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ, ɱɢɹɬɨ 
ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɜɤɥɸɱɜɚ ɩɪɨɬɟɚɡɨɦɟɧ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ ɢ 
ɢɦɭɧɨɦɨɞɭɥɢɪɚɳɨ ɫɪɟɞɫɬɜɨ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɩɨɤɚɡɚɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɩɪɢ ɩɨɫɥɟɞɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

- - ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ɥɟɧɚɥɢɞɨɦɢɞ ɢ ɞɟɤɫɚɦɟɬɚɡɨɧ, ɢɥɢ ɛɨɪɬɟɡɨɦɢɛ ɢ 
ɞɟɤɫɚɦɟɬɚɡɨɧ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ 
ɦɢɟɥɨɦ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɩɨɥɭɱɢɥɢ ɩɨɧɟ ɟɞɧɚ ɩɪɟɞɢɲɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ. 
Mɟɞɢɤɚɦɟɧɬɴɬ ɧɟ ɫɟ ɪɟɢɦɛɭɪɫɢɪɚ ɜ ɫɬɪɚɧɚɬɚ. ɋ ɪɚɡɥɢɱɧɢɹ ɫɢ 
ɦɟɯɚɧɢɡɴɦ ɧɚ ɞɟɣɫɬɜɢɟ ɭɫɩɟɲɧɨ ɫɟ ɜɤɥɸɱɜɚ ɜ ɫɴɜɪɟɦɟɧɧɢɬɟ 
ɪɟɠɢɦɢ ɫ ɧɢɜɨ ɧɚ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɟɧɨɫɬ I. (!) 

 Ⱥɥɤɢɥɢɪɚɳɢɬɟ ɚɝɟɧɬɢ Cyclophosphamide ɢ  Melphalan ɢ  
ɝɥɸɤɨɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢɬɟ  ɫɚ ɨɫɧɨɜɧɢ    ɤɨɦɩɨɧɟɧɬɧɢ ɧɚ ɤɨɧɜɟɧɰɢɨɧɚɥɧɢɬɟ 
„ɢɫɬɨɪɢɱɟɫɤɢ“ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɢ ɡɚ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ. 
ɂɧɤɨɪɩɨɪɢɪɚɬ  ɫɟ ɭɫɩɟɲɧɨ ɜ ɦɧɨɝɨɤɨɦɩɨɧɟɧɬɧɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ ɫ ɩɪɨɬɟɚɡɨɦɧɢ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɢ ɢɦɭɧɨɦɨɞɭɥɚɬɨɪɢ. 

 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.2.1.1. ɉɈȾɏɈȾəɓɂ  ɁȺ ɌɊȺɇɋɉɅȺɇɌȺɐɂə ɉȺɐɂȿɇɌɂ - 
CyBorD (VCD) -    ɩɪɟɡ 21 ɞɧɢ  ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2Ⱥ  
Bortezomib 1.3 mg/m2 s.c/ i.v D1, 4, 8,11 
Cyclophosphamide 300-500mg/m2 p.o/i.v., D1, 8, 15, 22 /ɢɥɢ Cy 600mg/m2 D1, 15+/ɢɥɢ 
Cy 900mg/m2 D1 
Dexamethasone 40mg D1, 4, 8, 11 ɢɥɢ Dex 40mg D1-4, D9-12, D17-20 / Dex 40mg  D1-
4, D9-12, D17-20 
 
VelDex  -ɩɪɟɡ 21 ɞɧɢ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 
Bortezomib 1.3 mg/m2 s.c/ i.v D1, 4, 8,11      ɢɥɢ          Bortezomib 1.3 mg/m2 s.c/ i.v D1, 
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4, 8,11  
Dexamethasone 40mg D1,4, 8,11                                   Dexamethasone 40mg D1-4, D9-
12, D17-20  
 
RVd -  ɩɪɟɡ 28  ɞɧɢ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 1 
Bortezomib 1.3 mg/m2 s.c/ i.v D1, 4, 8,11  
Len* 10-25mg p.o. D1-21 (ɧɟ ɫɟ ɪɟɢɦɛɭɪɫɢɪɚ) 
Dexamethasone 40mg D1,4, 8,11  
 
PAD -  ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2A ! 
Bortezomib 1.3 mg/m2 s.c/ i.v D1, 4, 8,11  
Doxorubicin  9mg/m2 i.v., D1 –D4 
Dexamethasone 40mg D1-4, 9-12, 17-20 

 

 Bortezomib  -  ɫɴɞɴɪɠɚɳɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ  ɫɚ ɡɥɚɬɟɧ ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɩɪɢ 
ɧɨɜɨɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢ  ɩɚɰɢɟɧɬɢ 

 Ʌɟɱɟɧɢɟɬɨ  ɫ  Boretezomib ɫɟ ɩɪɨɜɟɠɞɚ ɜ ɞɨɡɢɪɨɜɤɚ 1.3ɦɝ/2 D1,4,8,11 ɩɪɟɡ 72ɱ 
ɢɧɬɟɪɜɚɥ  ɞɧɟɜɟɧ ɰɢɤɴɥ ɞɨ 8  ɰɢɤɴɥɚ, ɩɪɢ  ɥɢɩɫɚ ɧɚ  ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ  
ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ.  

 ɉɪɢ  ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ  ɡɚ ȺɋɄɌ  ɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɚ ɤɨɥɟɤɰɢɹ ɧɚ ɏɋɄ  
ɫɥɟɞ 3-4 ɰɢɤɴɥ ɜ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ, ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨ  ɡɚ 2 ɚɜɬɨɥɨɠɧɢ  ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɢ. 
Ɉɫɨɛɟɧɨ  ɜɚɠɧɚ ɟ ɪɚɧɧɚɬɚ ɤɨɥɟɤɰɢɹ  ɩɪɢ  ɪɟɠɢɦɚ VRd, ɩɨɪɚɞɢ  ɞɚɧɧɢ  ɡɚ 
ɧɟɭɫɩɟɲɧɢ  ɤɨɥɟɤɰɢɢ  ɩɪɢ  ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ  ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Lenalidomide 

 Ⱥɜɬɨɥɨɠɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɏɋɄ ɫɟ ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚ ɫɥɟɞ 4-6 – ɬɢ  ɰɢɤɴɥ ɩɪɢ  
ɩɨɞɯɨɞɹɳɢɬɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢ. 

 ɉɨɞɞɴɪɠɚɳɨ  ɥɟɱɟɧɢɟ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ, ɩɨɧɟɫɥɢ AɋɄɌ: 
- Lenalidomide 10-15mg D1-21 ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 1 
- Bortezomib 1.3mg /m2 D1, D15  ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2Ⱥ 

 ɉɪɟɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3-ɬɢ   ɰɢɤɴɥ, ɚ ɩɨ  ɤɥɢɧɢɱɧɢ 
ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ ɢ  ɩɨ-ɪɚɧɨ.  

 ɉɪɢ  ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ  ɢɥɢ  ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ  ɫɟ ɩɪɟɤɪɚɬɹɜɚ. Ⱦɚɧɧɢɬɟ  ɡɚ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ  ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɩɨɬɜɴɪɞɟɧɢ  ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ  ɫɥɟɞ ɩɟɪɢɨɞ ɨɬ  3 
ɫɟɞɦɢɰɢ 

 
5.2.1.2. ɉɊɂ  ɇȿɉɈȾɏɈȾəɓɂ  ɁȺ ɌɊȺɇɋɉɅȺɇɌȺɐɂə ɉȺɐɂȿɇɌɂ 
Ɋɟɠɢɦɢɬɟ CyBorD (VCD) ɢ  PAD  ɢ  RVd ɢ  Vd ɫɚ ɫɬɚɧɞɚɪɬɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɩɨɞɯɨɞ ɢ  
ɩɪɢ  ɧɟɩɨɞɯɨɞɹɳɢɬɟ ɡɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɛɨɥɧɢ 
 
VMP-  ɩɪɟɡ 42 ɞɧɢ; ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ɚ 
Bortezomib 1.3 mg/m2 D 1, 4, 8, 11, 22, 25, 29, 32   ɡɚ ɰɢɤɴɥ 1 ɞɨ 4 ɢ D 1, 8, 22, 29 ɡɚ 
ɰɢɤɴɥ 5 ɞɨ 9 
Ɇelphalan* 9 mg /ɦ2  D 1-4 
Prednisone 60 mg/ɦ2 D 1 -4 
 
VTD – ɩɪɟɡ 28 ɞɧɢ; ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 1 
Bortezomib 1.3 mg/m2  D1, 4, 8,11  
Thalidomide* 50-100mg D1-28 
Dexamethasone 40mg D1,4, 8,11 
 
Bendamustine+ Dexamethasone  ɩɪɟɡ 28 ɞɧɢ 6  ɰɢɤɴɥɚ;ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2A 
Bendamustine 75-120mg/m2 D1-2 
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Dexamethasone 40mg D1-4 
 
Rd - ɩɪɟɡ 28  ɞɧɢ  ɞɨ  ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ  ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ; ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2Ⱥ 
 
Lenalidomide* 10-25  mg po 28 ɞɧɢ + ȽɄɋ 
 
Thalidomide +Dexamethazone  -   ɞɨ  ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ  ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ; ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ  2B 
 
Thalidomide* 50-100mg  p.o. 28 ɞɧɢ+  ȽɄɋ 
 
MPT  -  ɩɪɟɡ 28  ɞɧɢ; ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2B 
Thalidomide* 50-100mg  p.o. D1-28 
Melphalan* 9mg/m2 D1-4 
Prednisone 60mg /m2 D1-4 
 
MPR -  ɩɪɟɡ 28  ɞɧɢ; ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2B 
Lenalidomide* 10-25mg  p.o. D1-21 
Melphalan* 9mg/m2 D1-4 
Prednisone 60mg /m2 D1-4  
 
VAD  - 2B 
Vincristin 0.4mg/m2  D1-4 ɞɨ 2ɦɝ ɨɛɳɚ ɞɨɡɚ 
Doxorubicin 9mg/m2 D1-4  ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ 
Dexamethason 40 mg  D1-4, 9-12, 17-20                    
 
MP- 2B 
Melphalan* 9mg/m2 D1-4 p.o/i.v + ȽɄɋ                            
 
5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɋɴɜɪɟɦɟɧɧɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ ІI – ɪɚ  ɥɢɧɢɹ  ɫɟ ɫɬɪɭɤɬɭɪɢɪɚɬ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ 
ɩɪɨɬɟɚɡɨɦɧɢɬɟ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ (Bortezomib ɢ Carfilzomib) ɢ ɢɦɭɧɨɦɨɞɭɥɚɬɨɪɢɬɟ 
(Thalidomide*, Lenalidomide*), ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ (Daratumumab*), ɜ 
ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɩɨɦɟɠɞɭ ɫɢ ɢɥɢ ɫ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢ ɚɝɟɧɬɢ (Cyclophosphamide, 
Melphalan) ɢ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ (Dexɚmethazone, Methylprednisolone, 
Prednisolone).  

 ɂɡɛɨɪɴɬ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɪɟɥɚɩɫ ɡɚɜɢɫɢ ɨɬ  
- ɜɴɡɪɚɫɬ, ɨɛɳɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ ɢ  ɩɪɢɞɪɭɠɚɜɚɳɢ  ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 
- ɜɢɞ ɧɚ ɩɪɟɞɯɨɞɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɚ  ɥɢɧɢɹ  
- ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ  ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ  (  </> 12 ɦɟɫ) 
- ɫɬɪɚɧɢɱɧɢ ɟɮɟɤɬɢ  ɨɬ ɩɪɟɞɯɨɞɧɨɬɨ  ɥɟɱɟɧɢɟ 
- ɜɢɞɚ ɧɚ ɪɟɥɚɩɫɚ - ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɢɥɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɟɧ. ȼ ɫɥɭɱɚɣ ɧɚ ɛɢɨɯɢɦɢɱɟɧ  

ɪɟɰɢɞɢɜ, ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɛɴɞɟ ɨɬɥɨɠɟɧɨ  ɞɨ  ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɨɪɝɚɧɧɚ ɭɜɪɟɞɚ 
(CRAB). 

 ɉɪɢ  ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ  ɡɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɩɚɰɢɟɧɬɢ,  ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹɬ  ɨɬɝɨɜɨɪ ɨɬ  
ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɤɨɧɫɨɥɢɞɢɪɚ ɫ ɜɢɫɨɤɨ-ɞɨɡɨɜɚ ɬɟɪɚɩɢɹ  ɢ  ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ, ɜɬɨɪɚ ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ ɢɥɢ ɚɥɨɝɟɧɧɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 

 ɉɪɢ ɧɟɩɨɜɥɢɹɜɚɧɟ ɨɬ ІІ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɢ ɫɩɚɫɹɜɚɳɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ -ɢɧɞɢɜɢɞɭɚɥɧɚ 
ɩɪɨɝɪɚɦɚ, ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɨ ɢ ɩɚɥɢɚɬɢɜɧɨ ɩɨɧɟɞɟɧɢɟ, ɭɱɚɫɬɢɟ ɜ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ 
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ɌȿɊȺɉȿȼɌɂɑɇɂ  ɊȿɀɂɆɂ 
Carfilzomib+Lenalidomide+Dexamethasone   
 ɉɪɟɡ 28  ɞɧɢ ɞɨ  18  ɰɢɤɴɥɚ, ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ  ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ; ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2A 
Carfilzomib 20 mg/m2 (ɰɢɤɴɥ 1) ɢ  27 mg/m2 (ɜ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ ɰɢɤɥɢ) i.v. D 1, 2, 8, 9, 
15, 16  
Lenalidomide* 25mg p.o. D 1–21 
Dexamethasone 40mg D 1, 8, 15, 22 
 
Carfilzomib+ Dexamethasone  
ɉɪɟɡ 28  ɞɧɢ ɞɨ  18  ɰɢɤɴɥɚ, ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ  ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ; ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2A 
Carfilzomib 56 mg/m2 i.v. D 1, 2, 8, 9, 15, 16 (20 mg/m2 D 1, 2, ɫɚɦɨ  ɡɚ ɰɢɤɴɥ 1 ) 
Dexamethasone 20mg, D1,2, 8, 9, 15, 16, 22, 23 
 
Carfilzomib+Cyclophosphamide+Dexamethason   
ɉɪɟɡ 28  ɞɧɢ ɞɨ  18  ɰɢɤɴɥɚ, ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ  ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ; ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2A 
Carfilzomib 36 mg/m2 i.v. days 1, 2, 8, 9, 15, 16 (20 mg/m2 ɫɚɦɨ  ɡɚ ɰɢɤɴɥ 1 ) 
Cyclophosphamide 300 mg/m2 D1, 8, 15,22 
Dexamethasone 40mg, D1, 8, 15, 22 
 
Bendamustine+ Boretzomib+Dexamethasone -  ɞɨ 6  ɰɢɤɴɥɚ ɩɪɟɡ 28 ɞɧɢ ; ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 
2A 
Bendamustine 70mg/m2 D1, 4 
Bortezomib 1.3mg/m2 D1,4,8,11 
Dexamethasone 20mg D1-4 
 
Ixazomib+Lenalidomide+ Dexamethasone ɩɪɟɡ 28  ɞɧɢ ɞɨ  ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ  
ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ, ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2A 
Ixazomib* 4mg p.o. D1,4,8,11 
Lenalidomide* 25mg p.o. D1-21 
Dexamethasone 40mg  D1,4,8,11 
 
DVd ɩɪɟɡ 28 ɞɧɢ ɞɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ  ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ ɤɚɬɟɪɨɩɢɹ  -2Ⱥ 
Bortezomib 1.3 mg/m2  s.c, /iv D 1, 4, 8, 11 (ɰɢɤɴɥ 1–8); 
Daratumumab* 16mg/mg i.v  ɜɟɞɧɴɠ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɰɢɤɴɥ  1-3, ɩɪɟɡ 21 ɞɧɢ ɰɢɤɴɥ 4-8, 
ɩɪɟɡ 28  ɞɧɢ  ɰɢɤɴɥ 9 + 
Dexamethasone 20mg  D1,2, 4,5, 8,9, 11,12 
 
DRd – 2Ⱥ  ɞɨ  ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɢɥɢ  ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ 
Lenalidomide* 25mg p.o. D1-21 
Dexamethasone 40 ɦɝ  D1,8, 15, 22 
Daratumumab* 16mg/kg D1,8, 15, 22 ɡɚ ɰɢɤɴɥ  1-2; D1,15  ɡɚ ɰɢɤɴɥ  3-6, ɩɪɟɡ 28  ɞɧɢ  
ɡɚ ɰɢɤɴɥ  7+ 
 
DCEP – 2Ⱥ 
Dexamethasone 40mg D 1–4 
Cyclophosphamide 400mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D1-D4 
Etoposide 40mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D1-4  
Cisplatin 10–15mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D1-4 
 
DT-PACE -  2Ⱥ 
Dexamethasone 40mg D1-4  
Cyclophosphamide 400mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D1-4 
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Etoposide 40mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D1-4  
Cisplatin 10mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D1-4 
Doxorubicin 10mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D1-4 
Thalidomide 50–200mg p.o D 1–28 
 
VTD –PACE – 2Ⱥ   
ɂɧɞɭɤɰɢɹ: 
Bortezomib 1mg/m2 D 1, 4, 8, 11s.c/ i.v.  
Thalidomide 50–200mg p.o. D4-7 
Dexamethasone 40mg p.o D4-7 
Cyclophosphamide 400mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D4-7 
Etoposide 40mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D4-7 
Cisplatin 10mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D4-7 
Doxorubicin 10mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D4-7 
Ʉɨɧɫɨɥɢɞɚɰɢɹ:  
ɐɢɤɴɥ 1. Ɂɚɩɨɱɜɚ 6 ɫɟɞɦ  ɞɨ 4  ɦɟɫ ɫɥɟɞ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ  
Bortezomib 1mg/m2 s.c/i.v D 1, 4, 8, 11 
Thalidomide 50–200mg p.o D1-4  
Dexamethasone 40mg p.o 
Cyclophosphamide 300mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D 1–4 
Etoposide 30mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D1–4 
Cisplatin 7.5mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D1–4:  
Doxorubicin 7.5mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D 1–4:  
ɐɢɤɴɥ 2:  ɡɚɩɨɱɜɚ  2–4 ɦɟɫ ɫɥɟɞ ɰɢɤɴɥ 1 
Bortezomib 1mg/m2 s.c/i.v D 1, 4, 8, 11 
Thalidomide 50–200mg p.o. D1-28 
Dexamethasone 40mg p.o 
Cyclophosphamide 300mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D 4-7 
Etoposide 30mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D4-7 
Cisplatin 7.5mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D4-7  
Doxorubicin 7.5mg/m2 ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɚ  i.v. ɢɧɮɭɡɢɹ D 4-7 
  
 
5.2.3. Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɨ ɩɨɜɟɞɟɧɢɟ ɩɪɢ ɨɬɞɟɥɧɢɬɟ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɮɨɪɦɢ 
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɟɧ (ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɟɧ) ɦɢɟɥɨɦ) 

 ɋɪɟɞɫɬɜɨ ɧɚ ɢɡɛɨɪ - RT 45 Gy (involvedfield) 

 ɉɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɪɚɞɢɤɚɥɧɨ ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɨ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɨ ɨɬ RT 

 ɉɪɢ CR ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɩɪɟɡ 3-6 ɦɟɫɟɰɚ, ɫɥɟɞ ɤɨɟɬɨ ɜɟɞɧɴɠ ɝɨɞɢɲɧɨ ɢ 
ɤɨɧɬɪɨɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɫ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢɹ ɩɚɧɟɥ ɡɚ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ 

 Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨ ɄȺɌ ɢ/ɢɥɢ əɆɊ ɩɪɟɡ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ ɩɴɪɜɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ ɢ ɫɥɟɞ ɬɨɜɚ 
ɩɪɢ ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ. 

 ɉɪɢ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɫɥɟɞ ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ – ɩɴɥɟɧ ɨɛɟɦ 
ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɝɟɧɟɪɚɥɢɡɚɰɢɹ ɧɚ ɩɪɨɰɟɫɚ (ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɹ ɜ 
ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ), ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ ɢ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɬɥɟɟɳ (smoldering)   

 ɉɪɢ ɛɟɡɫɢɦɩɬɨɦɧɚ ɧɚɱɚɥɧɚ ɮɚɡɚ ɧɟ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɚ ɫɚɦɨ ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ 
ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɦɟɫɟɰɢ ɢ ɝɨɞɢɧɢ 

 ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢɹɬ ɤɨɧɬɪɨɥ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɩɪɟɡ 3-6 ɦɟɫɟɰɚ ɫ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢɹ ɩɚɧɟɥ 
ɡɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ.  

 Ʌɟɱɟɧɢɟ ɫɟ ɡɚɩɨɱɜɚ ɩɪɢ ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɟɜɨɥɸɬɢɜɧɢɬɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ 
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(ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɩɚɪɚɩɪɨɬɟɢɧɚ ɢ/ɢɥɢ ɥɟɤɨɜɟɪɢɠɧɚɬɚ ɩɪɨɬɟɢɧɭɪɢɹ, ɚɧɟɦɢɹ, 
ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɳɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ, ɯɢɩɟɪɤɚɥɰɢɟɦɢɹ, ɨɫɚɥɝɢɹ, ɛɴɛɪɟɱɧɢ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɢ) 
ɬ.ɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ ɜ ɫɴɱɟɬɚɧɢɟ ɫ ɞɚɧɧɢ ɡɚ  ɨɪɝɚɧɧɚ ɭɜɪɟɞɚ 
(CRAB)  ɢɥɢ   ɛɢɨɦɚɪɤɟɪɢ  ɡɚ ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ 

 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɴɫ smoldering ɦɢɟɥɨɦɚ ɢ ɫ ɜɢɫɨɤ (ɰɢɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɧ) ɪɢɫɤ 
ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟɬɨ ɟ ɤɪɚɬɤɨ ɢ ɞɚɧɧɢɬɟ ɨɬ  ɝɨɥɟɦɢ  ɪɚɧɞɨɦɢɡɢɪɚɧɢ  ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ 
ɩɪɞɥɚɝɚɬ  ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ  ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ Lenalidomid +Dexa (ɊȿɌɇȿɆȺ) 

 
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ POEMS ɫɢɧɞɪɨɦ –ɨɫɧɨɜɧɢ ɦɟɬɨɞɢ: 

 Ʌɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹɬɚ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɢɡɨɥɢɪɚɧɢ ɤɨɫɬɧɢ ɩɨɪɚɠɟɧɢɹ 

 Ɋɚɞɢɨɚɤɬɢɜɟɧ ɫɬɪɨɧɰɢɣ – ɩɪɢ ɝɟɧɟɪɚɥɢɡɢɪɚɧɢ ɤɨɫɬɧɢ ɥɟɡɢɢ 

 ɏɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢ ɚɝɟɧɬɢ, ɩɪɨɬɟɚɡɨɦɧɢ  ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ, 
ɢɦɭɧɨɦɨɞɭɥɚɬɨɪɢ + ȽɄɋ  

 ɚɧɬɢ - VEGF-1 (Bevacizumab) 

 ȺutoSCT  
 

Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɚɬɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ 
ɂɧɞɭɤɰɢɨɧɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɪɢ ɩɴɪɜɢɱɧɢɬɟ ɮɨɪɦɢ – ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚɬ ɫɟ ɬɪɢɤɨɦɩɨɧɟɧɬɧɢɬɟ 
ɫɯɟɦɢ ɫ ɢɧɤɨɪɩɨɪɢɪɚɧ ɚɧɬɪɚɰɢɤɥɢɧ):  

 Cyclophosphamid + Bortezomib + Dexamethazone 

 Bortezomib+ Lenalidomide+ Dexamethazone 

 Bortezomib + Liposomal Doxorubicin + Dexamethazone 

 Lenalidomide + Dexamethazone 

 AlloSCT, AutoSCT  
 
5.2.6. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɇɅɊ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ, ɚɤɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ  
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɢ  ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ ɢ  ɦɢɟɥɨɦɧɚ 
ɧɟɮɪɨɩɚɬɢɹ ɫ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ. 
ɉɪɢ ɜɫɢɱɤɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ ɩɪɢ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟ ɢ ɩɪɢ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɫɟ ɢɡɫɥɟɞɜɚɬ  ɫɟɪɭɦɟɧ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ, ɤɪɚɬɢɧɢɧɨɜ ɤɥɢɪɴɧɫ, ɟɥɟɤɬɪɨɥɢɬɢ, 
ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɫɜɨɛɨɞɧɢ ɥɟɤɢ ɜɟɪɢɝɢ, ɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ 24-ɱɚɫɨɜɚ (ɫɬɟɩɟɧ Ⱥ).  

 ɂɡɛɹɝɜɚɬ ɫɟ ɢ ɫɟ ɤɨɪɢɝɢɪɚ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ ɜɫɢɱɤɢ ɧɟɮɪɨɬɨɤɫɢɱɧɢ, ɞɟɯɢɞɪɚɬɢɪɚɳɢ ɢ 
ɪɟɧɬɝɟɧɤɨɧɬɪɚɫɬɧɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ, ɨɫɨɛɟɧɨ ɜ ɭɫɥɨɜɢɹɬɚ ɧɚ ɥɟɤɨɜɟɪɢɠɧɚ 
ɩɪɨɬɟɢɧɭɪɢɹ ɢ ɧɚɱɚɥɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ : ɧɟɫɬɟɪɨɢɞɧɢ 
ɩɪɨɜɨɬɢɜɨɜɴɡɩɚɥɢɬɟɥɧɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ, ɚɦɢɧɨɝɥɸɤɨɡɢɞɧɢ ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɰɢ, 
ɚɧɬɢɜɢɪɚɥɧɢɬɟ (acyclovir) ɢ ɚɧɬɢɦɢɤɨɬɢɱɧɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ (Ampho –B), Ⱥɋȿ – 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ, ɫɚɥɢɭɪɟɬɢɰɢ, ɜɢɫɨɤɨɞɨɡɢɪɚɧɢ ɰɢɬɨɫɬɚɬɢɰɢ (Platinium), 
ɛɢɮɨɫɮɨɧɚɬɢ     

 Ⱥɞɟɤɜɚɬɧɨ ɩɚɪɟɧɬɟɪɚɥɧɨ ɢɥɢ ɩɟɪɨɪɚɥɧɨ ɨɜɨɞɧɹɜɚɧɟ, ɜɤɥɸɱɢɬɟɥɧɨ ɢ ɩɪɟɡ 
ɧɨɳɬɚ 

 Aɥɤɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɭɪɢɧɚɬɚ  
 Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɫɭɩɟɪɩɨɧɢɪɚɧɚɬɚ ɭɪɨɢɧɮɟɤɰɢɹ 

 ɂɡɛɹɝɜɚɧɟ ɧɚ ɦɚɧɢɩɭɥɚɰɢɢ ɜ ɞɨɥɧɢɬɟ ɟɬɚɠɢ ɧɚ ɨɬɞɟɥɢɬɟɥɧɚɬɚ ɫɢɫɬɟɦɚ. 
 Ʉɨɪɢɝɢɪɚɧɟ ɧɚ ɬ.ɧ. ɪɟɜɟɪɡɢɛɟɥɧɢ ɟɥɟɦɟɧɬɢ ɧɚ ɛɴɛɪɟɱɧɚɬɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ: 

ɯɢɩɟɪɭɪɢɤɟɦɢɹ (ɞɢɟɬɚ+Allopurinol), ɯɢɩɟɪɤɚɥɰɢɟɦɢɹɬɚ, ɚɥɤɚɥɧɨ-ɤɢɫɟɥɢɧɧɨɬɨ 
ɪɚɜɧɨɜɟɫɢɟ, ɞɢɫɟɥɟɤɬɪɨɥɢɬɟɦɢɹɬɚ.  

 ɉɥɚɡɦɚɮɟɪɟɡɚ 

 ɏɟɦɨɞɢɚɥɢɡɚ ɜ  ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ɚɧɬɢɦɢɟɥɨɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 Ⱥɧɬɢɦɢɟɥɨɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ  ɫ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ ɢ  Ȼɇ 

 Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ, ɛɚɡɢɪɚɧɢ  ɧɚ Bortezomib, ɫɚ ɨɫɧɨɜɧɨ  ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɨ  
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ɫɪɟɞɫɬɜɨ (ɫɬɟɩɟɧ Ⱥ),ɫɪɟɞ ɬɹɯ ɫɟ ɩɪɟɞɩɨɱɢɬɚ CyBorD.  

 ȼɢɫɨɤɢ ɞɨɡɢ ɞɟɤɫɚɦɟɬɚɡɨɧ ɩɨɧɟ ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɹ ɦɟɫɟɰ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ (ɫɬɟɩɟɧ B).  
 Thalidomide ɟ ɟɮɟɤɬɢɜɟɧ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ ɫ Ȼɇ ɢ ɧɟ ɫɚ 

ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɢ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ (ɫɬɟɩɟɧ B).  
 Lenalidomide ɟ ɟɮɟɤɬɢɜɟɧ ɢ ɛɟɡɨɩɚɫɟɧ, ɝɥɚɜɧɨ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɥɟɤa ɞɨ 

ɭɦɟɪɟɧa Ȼɇ  (ɤɥɚɫ B); ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɬɟɠɤɚ Ȼɇ ɢɥɢ ɧɚ ɞɢɚɥɢɡɚ, Lenalidomide 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɫ ɜɧɢɦɚɬɟɥɧɨ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɧɚ ɯɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɚɬɚ 
ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ (ɫɬɟɩɟɧ Ȼ), ɤɚɬɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ.  

 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ Ȼɇ (ɫɬɟɩɟɧ ɋ) ɟ ɜɴɡɦɨɠɧɚ ɜɢɫɨɤɨɞɨɡɨɜɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɫ Melphalan 
100 mg / m2 ɞɨ 140 mg / m2). ɫ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɚɜɬɨɥɨɠɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ  

 Carfilzomib ɦɨɠɟ ɛɟɡɨɩɚɫɧɨ ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧɨɜ 
ɤɥɢɪɴɧɫ> 15 mL / min 

 
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɢ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɬɟ ɩɨɪɚɠɟɧɢɹ -Ȼɢɮɨɫɮɨɧɚɬɢ : Zolenronic 
acid ɢ Pamidronic acid  
ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɚɤɬɢɜɟɧ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ, ɤɨɢɬɨ  ɩɪɨɜɟɠɞɚɬ  ɚɧɬɢɦɢɟɥɨɦɧɚ 
ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ / ɢɥɢ  ɛɟɡ ɪɟɧɬɝɟɧɨɥɨɝɢɱɧɨ ɞɨɤɚɡɚɧɢ ɨɫɬɟɨɥɢɬɢɱɧɢ ɨɝɧɢɳɚ 

 Zoledronate 4-8mg  i.v. ɩɪɟɡ 28 ɞɧɢ 

 Pamidronate 60-90mg i.v ɩɪɟɡ 28 ɞɧɢ   

 ɉɪɢ ɨɝɪɚɧɢɱɟɧɢɹ ɡɚ ɩɚɪɟɧɬɟɪɚɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ ɩɟɪɨɪɚɥɧɢ 
ɛɢɮɨɫɮɨɧɚɬɢ 

ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɨɫɬɟɨɩɨɪɨɡɚ/ɨɫɬɟɨɩɟɧɢɹ ɛɟɡ ɨɫɬɟɨɥɢɬɢɱɧɢ ɨɝɧɢɳɚ 

 ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɛɢɮɨɫɮɨɧɚɬɢ ɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨ, ɧɨ ɧɟ ɟ  ɨɛɳɨɩɪɢɟɬɚ  
ɫɬɪɚɬɟɝɢɹ 

ɉɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ ɛɢɮɨɫɮɨɧɚɬɢ:  

 ȿɠɟɦɟɫɟɱɧɚɬɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ ɨɤɨɥɨ 18 ɦɟɫɟɰɚ – ɫ 
ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚɪɚɫɬɜɚ ɱɟɫɬɨɬɚ ɧɚ ɨɫɬɟɨɧɟɤɪɨɡɚɬɚ ɧɚ 
ɱɟɥɸɫɬɢɬɟ. 

 ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɩɴɥɧɚ ɢɥɢ ɱɚɫɬɢɱɧɚ ɪɟɦɢɫɢɹ  ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɟ ɩɪɟɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚ 

 ɉɪɢ ɜɴɡɨɛɧɨɜɹɜɚɧɟ ɧɚ ɚɤɬɢɜɧɚɬɚ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ, ɛɢɮɨɫɮɨɧɚɬɢɬɟ ɫɴɳɨ  ɫɟ 
ɜɴɡɨɛɧɨɜɹɜɚɬ 

ɉɪɟɞɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ ɛɢɮɨɫɮɨɧɚɬɢ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦ: 

 ɩɨɞɪɨɛɟɧ ɞɟɧɬɚɥɟɧ ɫɬɚɬɭɫ 

 ɞɨɜɴɪɲɜɚɧɟ ɧɚ ɟɜɟɧɬɭɚɥɧɢ ɢɧɜɚɡɢɜɧɢ ɥɢɰɟɜɨɱɟɥɸɫɬɧɢ ɩɪɨɰɟɞɭɪɢ 
ɉɨ ɜɪɟɦɟ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ ɛɢɮɨɫɮɨɧɚɬɢ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ: 

 ɩɟɪɢɨɞɢɱɟɧ, ɜɤɥ ɪɟɧɬɝɟɧɨɥɨɝɢɱɟɧ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɦɚɤɫɢɥɨ-ɮɚɰɢɚɥɧɚɬɚ ɡɨɧɚ 

 ɞɚ ɫɟ ɢɡɛɹɝɜɚɬ ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ ɯɢɪɭɪɝɢɱɟɫɤɢɬɟ ɦɚɧɢɩɭɥɚɰɢɢ ɩɨ  ɱɟɥɸɫɬɢɬɟ 

 ɤɨɧɫɟɪɜɚɬɢɜɧɨɬɨ ɩɨɜɟɞɟɧɢɟ  ɧɚ ɞɟɧɬɚɥɧɢɬɟ  ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ ɟ ɫ ɩɪɟɞɢɦɫɬɜɨ. 
ɉɚɥɢɚɬɢɜɧɚ RT, ɯɢɪɭɪɢɝɢɱɟɫɤɚ ɞɟɤɨɦɩɪɟɫɢɹ, ɨɪɬɨɩɟɞɢɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ: 

 ɩɪɢ  ɬɟɠɤɚ ɢɡɹɜɟɧɚ ɨɫɚɥɝɢɹ ɢ ɨɝɪɢɧɢɱɟɧɢ ɞɜɢɠɟɧɢɹ 

 ɩɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɜɟɪɬɟɛɪɚɥɧɢ ɢ ɧɟɜɟɪɬɟɛɪɚɥɧɢ ɮɪɚɤɬɭɪɢ 

 ɤɨɦɩɪɟɫɢɹ ɧɚ medula spinalis 

 ɤɢɮɨɩɥɚɫɬɢɤɚ 

 Ɉɝɪɚɧɢɱɟɧɢɟ ɧɚ ɮɢɡɢɱɟɫɤɨɬɨ ɧɚɬɨɜɚɪɜɚɧɟ, ɩɪɟɞɩɚɡɧɢ ɤɨɥɚɧɢ ɢ ɤɨɪɫɟɬɢ 

 Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɟɧ ɪɟɧɬɝɟɧɨɥɨɝɢɱɟɧ/ ɄȺɌ  ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɡɚɫɟɝɧɚɬɢɬɟ ɢ 
ɩɪɟɞɢɥɟɤɰɢɨɧɧɢ ɡɨɧɢ 

 ɉɟɪɢɨɞɢɱɟɧ ɞɟɧɡɢɬɨɦɟɬɪɢɱɟɧ ɤɨɧɬɪɨɥ 

 ɉɟɪɢɨɞɢɱɟɧ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢɬɟ ɡɚ ɨɫɬɟɨɤɥɚɫɬɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ ɢ ɤɨɫɬɧɚ 
ɞɟɫɬɪɭɤɰɢɹ 
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Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɯɢɩɟɪɤɚɥɰɢɟɦɢɱɧɚ ɤɪɢɡɚ  
 Ɋɟɯɢɞɪɚɬɚɰɢɹ – 4- 6 l ɜɥɢɜɚɧɢɹ ɡɚ 24h 

 Furanthril – 40 –80 mg i.v. 

 Methylprednisolone – 20-30 mg /6h i.v. 

 Calcitonin –4E/kg/12h i.v.                      ɢɥɢ 

 Zolenronic acid  -8 mg i.v. + 500 ml ɢɧɮɭɡɢɹ   ɢɥɢ  
 Pamidronic acid–60 –90 mg/500 ml/24h i.v.         

ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ  ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɚɧɟɦɢɹɬɚ - ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ Erytropoetin ɩɪɢ: 
 ɇb ɩɨɞ 100g/L ɜ ɞɨɡɚ 40 000 IU ɫɟɞɦɢɱɧɨ / ɢɥɢ 3 ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɨ 10 000 IU 

 Hb ɦɟɠɞɭ 100 - 110 g/L  ɫ ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳɢ ɚɧɟɦɢɱɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ  
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɨɡɧɢɬɟ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ 

 Ⱥɧɬɢɯɟɪɩɟɫɧɚ ɢ ɚɧɬɢɦɢɤɨɬɢɱɧɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ  
Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɬɪɨɦɛɨɬɢɱɧɢɬɟ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ ɩɪɢ  ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Thalidomide*, 
Lenalidomide* ɢ Pomalidomide* 

 ɉɪɢ  ɛɨɥɧɢ  ɫɴɫ ɫɬɚɧɞɚɪɬɟɧ ɬɪɨɦɛɨɟɦɛɨɥɢɱɟɧ ɪɢɫɤ -  ɚɧɬɢɚɝɪɟɝɚɧɬɢ 

 ɉɪɢ  ɛɨɥɧɢ  ɫ ɜɢɫɨɤ ɬɪɨɦɛɨɟɦɛɨɥɢɱɟɧ ɪɢɫɤ ɞɚ ɫɟ ɧɢɫɤɨɦɨɥɟɤɭɥɟɧ ɯɟɩɚɪɢɧ 
 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
6. 1. Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
International Myeloma Group Response Criteria*(2ɚ) 2011 
 

Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ 

Ʉ  ɪ  ɢ  ɬ  ɟ  ɪ  ɢ  ɢ  

sCR 
(ɫɬɪɨɝ ɩɴɥɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ) 

• ɇɨɪɦɚɥɧɨ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ  ț : Ȝ 
• Ɉɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɢ ɱɪɟɡ ɂɏɏ ɢɥɢ 

ɢɦɭɧɨɮɥɨɭɪɟɫɰɟɧɬɧɚ ɦɟɬɨɞɢɤɚ + ɢɡɢɫɤɜɚɧɢɹɬɚ ɡɚ CR 

CR 
(ɩɴɥɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ) 

• ɇɟ ɫɟ ɨɬɤɪɢɜɚ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬ ɜ ɫɟɪɭɦ ɢ/ɢɥɢ ɭɪɢɧɚ ɱɪɟɡ 
ɢɦɭɧɨɮɢɤɫɚɰɢɹ ɡɚ ɩɟɪɢɨɞ ɦɢɧɢɦɭɦ ɨɬ 6 ɫɟɞɦɢɰɢ 

• <5% ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ ɤɥɟɬɤɢ ɜ ɤ.ɦ. 
• Ɉɬɫɴɬɜɢɟ ɧɚ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɢ ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɧɢ ɨɝɧɢɳɚ   

VGPR 
(ɦɧɨɝɨ ɞɨɛɴɪ 
ɱɚɫɬɢɱɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ) 

• ɇɟɝɚɬɢɜɧɚ ɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ ɫɟɪɭɦɟɧ ɢ ɭɪɨɩɪɨɬɟɢɧ  ɡɚ 
Ɇ- ɝɪɚɞɢɟɧɬ, ɧɨ ɩɨɡɢɬɢɜɧɚ ɢɦɭɧɨɮɢɤɫɚɰɢɹ 

• ɢɥɢ ≥90% ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɫɟɪɭɦɧɢɹ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬ ɢ ɭɪɢɧɟɧ  Ɇ-
ɝɪɚɞɢɟɧɬ ɫ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ ɟɤɫɤɪɟɰɢɹ ≤ 100 mg/24ɱ 

PR 
( ɱɚɫɬɢɱɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ) 

• ≥50%  ɧɚɦɚɥɟɧɢɟ ɧɚ ɫɟɪɭɦɧɢɹ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬ  ɢ  ɧɚɦɚɥɟɧɢɟ 
ɧɚ ɭɪɢɧɧɢɹ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬ ɫ ≥90%  ɢɥɢ ≤200ɦɝ/24ɱ  
• ɉɪɢ ɥɟɤɨɜɟɪɢɠɧɢ  ɜɚɪɢɚɧɬɢ >50% ɧɚɦɚɥɟɧɢɟ ɧɚ 
ɪɚɡɥɢɤɚɬɚ ɦɟɠɞɭ ɫɜɨɛɨɞɧɢɬɟ ɥɟɤɢ  ɜɟɪɢɝɢ ( 
ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚɬɚ/ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚɬɚ) 
• ɉɪɢ ɧɟɢɡɦɟɪɢɦ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬ  ɜ ɫɟɪɭɦ ɢ  ɭɪɢɧɚ ɢ  ɩɪɢ  
ɧɟɢɡɦɟɪɢɦɢ  ɫɜɨɛɨɞɧɢ ɥɟɤɢ  ɜɟɪɢɝɢ  ɫɟ ɢɡɢɫɤɜɚ > 50%  
ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɚɬɚ ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ, ɩɪɢ  ɢɡɯɨɞɟɧ 
ɬɭɦɨɪɟɧ ɨɛɟɦ >30%.  
• >50%  ɧɚɦɚɥɟɧɢɟ ɧɚ ɪɚɡɦɟɪɚ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɬɟ ɥɟɡɢɢ ɢɥɢ  
ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɧɢɬɟ ɮɨɪɦɚɰɢɢ 

ɆR 
(ɦɢɧɢɦɚɥɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ) 

• >25%,ɧɨ <50% ɩɨɧɠɟɧɢɟ ɧɚ ɫɟɪɭɦɧɢɹ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɟɧ 
ɩɪɨɬɟɢɧ ɢ 50-89%  ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɧɚ ɭɪɢɧɧɢɹ ɦɨɧɨɤɥɨɧɥɚɟɧ 
ɩɪɨɬɟɢɧ  (  24ɱ ɟɤɫɤɪɟɰɢɹ) 
• >50% ɧɚɦɚɥɟɧɢɟ ɧɚ ɪɚɡɦɟɪɚ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɬɟ ɥɟɡɢɢ ɢɥɢ  
ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɧɢɬɟ ɮɨɪɦɚɰɢɢ 

SD • ɇɟ ɩɨɤɪɢɜɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɡɚ CR, VGPR, PR ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ  
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(ɫɬɚɛɢɥɧɚ 
ɛɨɥɟɫɬ) 

PD 
(ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ) 

ɉɪɢ ɟɞɢɧ ɢɥɢ  ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 
• >25% ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɫɟɪɭɦɧɢɹ ɩɚɪɚɩɪɨɬɟɢɧ (>5g/l) ɜ 
ɫɪɚɜɧɟɧɢɟ ɫ ɧɚɣ-ɞɨɛɪɢɹ ɩɨɫɬɢɝɧɚɬ  ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
• >25% ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɭɪɢɧɧɢɹ ɩɚɪɚɩɪɨɬɟɢɧ (>200 mg/24ɱ) 
• >10 mg/dl  ɩɨɜɢɲɟɧɢɟ ɧɚ ɪɚɡɥɢɤɚɬɚ ɦɟɠɞɭ 
ɥɟɤɨɜɟɪɢɠɧɚɬɚ ɟɤɫɤɪɟɰɢɹ ɧɚ ɤɥɨɧɚɥɚɧɚɬɚ /ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚɬɚ ɥɟɤɚ 
ɜɟɪɢɝɚ 
• >10% ɩɨɜɢɲɟɧɢɟ ɩɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɚɬɚ ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ 
• ɇɨɜɨɩɨɹɜɢɥɢ ɫɟ ɢɥɢ ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ ɪɚɡɦɟɪɚ ɧɚ ɫɬɚɪɢɬɟ 
ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɢ ɮɨɪɦɚɰɢɢ ɢ ɨɫɬɟɨɥɢɬɢɱɧɢ  ɨɝɧɢɳɚ ɫ >50%  
• >50% ( >200 ɤɥɟɬɤɢ/µɥ) ɰɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢ  ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ  
ɤɥɟɬɤɢ  ɤɚɬɨ  ɟɞɢɧɫɬɜɟɧɚ ɢɡɹɜɚ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ 

Relapse 
(ɪɟɥɚɩɫ) 

ɉɪɢ ɟɞɢɧ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ  ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 
 ɇɨɜɨɩɨɹɜɥɢ ɫɟ ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɧɢ ɮɨɪɦɚɰɢɢ ɢɥɢ ɨɫɬɟɨɥɢɬɢɱɧɢ 

ɨɝɧɢɳɚ ɢɥɢ ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɫ 50% (> 1 ɫɦ) ɧɚ ɫɬɚɪɢ 
ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɢ ɮɨɪɦɚɰɢɢ ɢ ɨɫɬɟɨɥɢɬɢɱɧɢ  ɨɝɧɢɳɚ 

• ɉɨɧɢɠɟɧɢɟ ɧɚ ɇɜ  ≥ 20 g/l 
• ɉɨɜɢɲɟɧɢɟ ɧɚ ɫɟɪɭɦɧɢɹ Cr≥ 200 ȝmol/l 
• ɉɨɜɢɲɟɧɢɟɧɚ ɫɟɪɭɦɧɢɹ Ca≥ 2. 65 mmolo/l 
• ɋɟɪɭɦɟɧ ɯɢɩɟɪɜɢɫɤɨɡɢɬɟɬ 

 
International Myeloma Group Response Criteria*(2ɚ) 2016 
 
Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ Ʉ  ɪ  ɢ  ɬ  ɟ  ɪ  ɢ  ɢ  
Ɍɪɚɣɧɨ  ɧɟɝɚɬɢɜɧɚ ɆɊȻ (-). ɆɊȻ (-)  ɜ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ, ɩoɬɜɴɪɞɟɧɨ  

ɱɪɟɡ next-generation flow ɢ/ɢɥɢ  NGS ɢ  
ɱɪɟɡ ɨɛɪɚɡɧɢ  ɦɟɬɨɞɢ  ɩɨɬɜɴɪɞɟɧɨ  
ɩɪɟɡ ɩɟɪɢɨɞ ɨɬ 1ɝ. ɋɥɟɞɜɚɳɢɬɟ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚɬ  ɡɚ 
ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬɬɚ ɧɚ 
ɨɬɝɨɜɪa, ɧɚɩɪ ɆɊȻ (-)  ɫɥɟɞ 5ɝ   
 

ɆɊȻ (-)  - ɱɪɟɡ NGF Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɮɟɧɨɬɢɩɧɨ  ɚɛɟɪɚɧɬɧɢ  (  
ɤɥɨɧɚɥɧɢ)  ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ ɤɥɟɬɤɢ  ɜ ɤ.ɦ. 
ɚɫɩɢɪɚɬ  ɱɪɟɡ NG-Flow ɩɨ   ɫɬɚɧɞɚɪɬ  
Euroflow  ɢɥɢ  ɞɪɭɝ ɜɚɥɢɞɢɪɚɧ ɦɟɬɨɞ ɫ 
ɱɭɜɫɬɜɢɬɟɥɧɨɫɬ  ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ 10-5   
 

ɆɊȻ (-)  - ɱɪɟɡ NGS Ʌɢɩɫɚ ɧɚ ɤɥɨɧɚɥɧɢ  ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ  
ɤɥɟɬɤɢ  ɜ ɤ.ɦ. ɚɫɩɢɪɚɬ ɱɪɟɡ NG 
ɫɟɤɜɟɧɢɪɚɧɟ . Ʉɥɨɧɚɥɧɨɫɬɬɚ ɫɟ 
ɞɟɮɢɧɢɪɚ ɤɚɬɨ  ɩɨ-ɦɚɥɤɨ  ɨɬ ɞɜɟ 
ɢɞɟɧɬɢɱɧɢ  ȾɇɄ ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɧɨɫɬɢ .      
LymphosightVR platform  ɢɥɢ  ɞɪɭɝ 
ɜɚɥɢɞɪɚɧ ɦɟɬɨɞ ɫ ɱɭɜɫɬɜɢɬɟɥɧɨɫɬ ɦɢɧ 
10-5 

 
ɆɊȻ (-)  - ɨɛɪɚɡɧɢ  ɦɟɬɨɞɢ ɆɊȻ (-)  ɱɪɟɡ NGS ɢɥɢ  NGF  +  

ɢɡɱɟɡɜɚɧɟ ɧɚ ɜɫɢɱɤɢ  ɡɨɧɢ  ɧɚ ɩɨɜɢɲɟɧ 
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ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɴɦ ɤɴɦ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɢɥɢ  
ɩɪɟɞɯɨɞɟɧ PET-CT ɢɥɢ  ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ  ɞɨ 
< SUV ɧɚ ɦɟɞɢɚɫɬɢɧɚɥɧɢɹ ɤɪɴɜɨɬɨɤ 
ɢɥɢ  ɧɚ ɧɨɪɦɚɥɧɢɬɟ ɬɴɤɚɧɢ 

 
 
6. 2. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 

 

 ɩɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɚɬɚ ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ, ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɟɧ ɩɪɨɬɟɢɧ, 
ɉɄɄ, ɚɡɨɬɧɢ ɬɟɥɚ, ɚɥɛɭɦɢɧ-ɤɨɪɢɝɢɪɚɧ ɫɟɪɭɦɟɧ ɋɚ, ɨɛɪɚɡɧɚ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚ 

 ɩɪɢ  ɚɤɬɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɧɚ ɜɫɟɤɢ  3 -  ɬɢ  ɰɢɤɴɥ ɨɬ  ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ, ɚ ɩɪɢ  ɢɧɞɢɤɚɰɢɢ ɢ  
ɩɨ-ɪɚɧɨ 

 ɩɪɢ  ɩɚɰɢɟɧɬɢ  ɧɚ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨ  ɥɟɱɟɧɢɟ ɢɥɢ  ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ  -  ɩɪɟɡ 3 ɦɟɫ. 
 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

 

ˁол̛т̬̌е̦ ̛̥ело̥ 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
ɋɨɥɢɬɚɪɧɢɹɬ  ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ ɧɚ ɤɨɫɬɬɚ  ɟ ɥɨɤɚɥɢɡɢɪɚɧ ɬɭɦɨɪ ɨɬ  ɦɚɥɢɝɧɟɧ ɤɥɨɧ   
ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ ɤɥɟɬɤɢ ɛɟɡ ɞɚɧɧɢ  ɡɚɝɟɧɟɪɚɥɢɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɩɪɨɰɟɫɚ..  
Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 

 1-2 %  ɨɬ ɩɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɢɬɟ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ 

 ɩɨ-ɱɟɫɬ  ɟ ɩɪɢ  ɦɴɠɟɬɟ (  65%) 
  ɫɪɟɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ  ɩɪɢ  ɩɨɫɬɚɜɹɜɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ -  55ɝ  
 ɨɤɨɥɨ  2/3 ɨɬ  ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɬ  ɞɨ  ɦɧɨɠɟɫɬɜɟɧ ɦɢɟɥɨɦ ɢɥɢ  

ɦɧɨɠɟɫɬɜɟɧɢ  ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɧɢ  ɮɨɪɦɚɰɢɢ 

 ɨɤɨɥɨ 60% ɨɬ  ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫɴɫ ɫɨɥɢɬɚɪɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ ɢ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ 
ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɨ  ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɬ  ɞɨ  3-ɬɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ.  

 ɫɚɦɨ ɨɤɨɥɨ  30 %  ɨɫɬɚɜɚɬ  ɜ ɪɟɦɢɫɢɹ ɧɚ 10-ɬɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ  
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016 
 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɢ ɮɢɡɢɤɚɥɟɧ ɫɬɚɬɭɫ 
 
ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 

 ɉɄɄ, ȾɄɄ 

 Ȼɢɨɯɢɦɢɱɟɧ ɩɚɧɟɥ, ɜɤɥɸɱɜɚɳ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ ɢ Ca 

 ɨɛɳ ɛɟɥɬɴɤ, ɚɥɛɭɦɢɧ, ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ 

 LDH, ȕ2-ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ 

 ɩɪɨɬɟɢɧɭɪɢɹ –ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ 
 

 ɐɢɬɨɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɚ, ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɚ, ɂɏɏ, ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɱɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ  
 ɦɢɟɥɨɝɪɚɦɚ/ ɬɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ  

 ɬɴɤɚɧɧɚ ɢɥɢ ɤɨɫɬɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ (ɩɪɢ ɫɨɥɢɬɚɪɧɢɬɟ ɢ ɟɤɫɬɪɚɦɟɞɭɥɚɪɧɢ ɮɨɪɦɢ) 
 ɢɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ: CD138+, CD79a+, CD56+, CD38+, CD45 +, MUM1+, Ig+, ț /Ȝ 
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+ ɢɥɢ 

 ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ: CD138+, CD38+, CD45-, sIg+, CD19±, 
CD20±, CD79a/b +, CD56+, CD10±, CD117+, ɫɭ ț /Ȝ + 

 
ɂɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɞɨɤɚɡɜɚɧɟ ɧɚ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɟɧ  ɩɪɨɬɟɢɧ 

 ɟɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ ɫɟɪɭɦɟɧ ɢ ɭɪɨɩɪɨɬɟɢɧ ɡɚ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬ 

 ɢɦɭɧɨɮɢɤɫɚɰɢɹ ɧɚ ɫɟɪɭɦɟɧ ɢ ɭɪɨɩɪɨɬɟɢɧ  
 ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɫɜɨɛɨɞɧɢ ɥɟɤɢ ɜɟɪɢɝɢ (FLC)  ɜ ɫɟɪɭɦ ɢ  ɭɪɢɧɚ ɢ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟɬɨ 

ț:Ȝ ɜ ɫɟɪɭɦɚ (NB! ɋɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟɬɨ ɟ ɫɤɪɢɣɧɢɧɝ ɡɚ ɆɆ ɢ ɞɪɭɝɢɬɟ  
ɩɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ, ɫɥɭɠɢ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɢ ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɢɦɚ ɢ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɨ ɡɧɟɱɟɧɢɟ ) 

 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 

 Ɋɟɧɬɝɟɧɨɝɪɚɮɢɹ ɧɚ ɩɥɨɫɤɢ ɤɨɫɬɬɢ, ɜɤɥ ɝɪɴɞɧɚ ɤɥɟɬɤɚ 

 CT ɜ ɡɨɧɚ ɧɚ ɢɧɬɟɪɟɫ,  ɨɫɨɛɟɧɨ ɩɪɢ ɫɴɦɧɟɧɢɟ ɡɚ ɤɨɦɩɪɟɫɢɹ ɧɚ medulla spinalis 
 MRI , PET/CT 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  
ɉɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ 
 
3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
ɋɨɥɢɬɚɪɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ 

 ɟɞɢɧɢɱɧɚ ɤɨɫɬɧɚ ɢɥɢ ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɧɚ ɬɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ ɨɬ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ 
ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɧɚ ɥɢɧɢɹ, ɞɨɤɚɡɚɧɚ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɨ 

 ɛɟɡ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ, ɧɨɪɦɚɥɟɧ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ 

 ɛɟɡ ɤɨɫɬɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ (ɫ ɢɡɤɥɸɱɟɧɢɟ ɧɚ ɫɨɥɢɬɚɪɧɚɬɚ ɬɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ) 
 ɛɟɡ ɛɴɛɪɟɱɧɢ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɢ 

 ɛɟɡ ɞɚɧɧɢ  ɡɚ ɚɧɟɦɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ 

 ɛɟɡ ɞɚɧɧɢ  ɡɚ ɯɢɩɟɪɤɚɥɰɢɟɦɢɹ 

 ɛɟɡ ɞɚɧɧɢ  ɡɚ ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ 
 

ɋɨɥɢɬɚɪɟɧ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɨɦ ɫ ɦɢɧɢɦɚɥɧɨ  ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ  ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ 

 ɟɞɢɧɢɱɧɚ  ɤɨɫɬɧɚ ɢɥɢ  ɦɟɤɨɬɴɤɚɧɧɚ ɬɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ ɨɬ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɚ 
ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɧɚ ɥɢɧɢɹ, ɞɨɤɚɡɚɧɚ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɨ 

 ɞɨ 10% ɤɥɨɧɚɥɧɢ  ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ ɤɥɟɬɤɢ  ɜ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ 

 ɛɟɡ ɤɨɫɬɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ (ɫ ɢɡɤɥɸɱɟɧɢɟ ɧɚ ɫɨɥɢɬɚɪɧɚɬɚ ɬɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ) 
 ɛɟɡ ɛɴɛɪɟɱɧɢ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɢ 

 ɛɟɡ ɞɚɧɧɢ  ɡɚ ɚɧɟɦɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ 

 ɛɟɡ ɞɚɧɧɢ  ɡɚ ɯɢɩɟɪɤɚɥɰɢɟɦɢɹ 

 ɛɟɡ ɞɚɧɧɢ  ɡɚ ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ 
 
 Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɨɜɢɬɟ ɮɚɤɬɨɪɢ: 

 ɪɚɡɦɟɪ  ɧɚ Ɍɭ -  ɦɚɫɚ > 5  ɫɦ 

 ɩɟɪɫɢɫɬɢɪɚɧɟ ɧɚ Ɇ-  ɝɪɚɞɢɟɧɬɚ >1 ɝɨɞ 

 ɚɛɧɨɪɦɧɨ  ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɧɚ ɫɜɨɛɨɞɧɢɬɟ ɥɟɤɢ  ɜɟɪɢɝɢ 

 ɩɨɥɢɤɥɨɧɚɥɧɚ ɫɭɩɪɟɫɢɹ ɧɚ Ig 

 ɨɫɬɟɨɩɟɧɢɹ  
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ   
Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɨɜɢɬɟ ɮɚɤɬɨɪɢ: 
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 ɪɚɡɦɟɪ  ɧɚ Ɍɭ -  ɦɚɫɚ > 5  ɫɦ 

 ɩɟɪɫɢɫɬɢɪɚɧɟ ɧɚ Ɇ-  ɝɪɚɞɢɟɧɬɚ >1 ɝɨɞ 

 ɚɛɧɨɪɦɧɨ  ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɧɚ ɫɜɨɛɨɞɧɢɬɟ ɥɟɤɢ  ɜɟɪɢɝɢ 

 ɩɨɥɢɤɥɨɧɚɥɧɚ ɫɭɩɪɟɫɢɹ ɧɚ Ig 

 ɨɫɬɟɨɩɟɧɢɹ  
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

 ɪɚɡɝɪɚɧɢɱɚɜɚɧɟɬɨ  ɨɬ  ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɋɪɟɞɫɬɜɨ ɧɚ ɢɡɛɨɪ: ɥɴɱɟɥɟɱɟɧɢɟ 45 Gy (involved field) 

 ɉɪɢ CR ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟ ɩɪɟɡ 3-6 ɦɟɫɟɰɚ ɢ ɤɨɧɬɪɨɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɫ 
ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢɹ ɩɚɧɟɥ ɡɚ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ , ɜɤɥ ɨɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 
 

 ɉɪɢ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɨɫɬ ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɫɥɟɞ ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ –   
ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ, ɫɬɚɞɢɪɚɧɟ ɢ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɧɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟ ɩɨ  ɨɛɳɨɩɪɢɟɬɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 

 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
Eɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɫɨɥɢɬɚɪɚɧɚɬɚ Ɍɭ-ɦɚɫɚ ɫ ɧɟɝɚɬɢɜɧɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɢ ɨɛɪɚɡɧɢ  
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ 
 

 

 

AL- ʤ̛̥ло̛до̌̚ 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
AL-ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ ɟ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɚɬɚ ɪɟɞɢɰɚ,  ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɨɬ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɹ 
ɧɚ ɦɚɥɢɝɧɟɧ ɤɥɨɧ ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ ɤɥɟɬɤɢ, ɫɟɤɪɟɬɢɪɚɳɢ ɫɬɪɭɤɬɭɪɧɨ ɯɨɦɨɝɟɧɧɢ, 
ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɢ ɥɟɤɢ ɜɟɪɢɝɢ ɫ ɩɨɜɢɲɟɧɚ ɫɤɥɨɧɧɨɫɬ  ɡɚ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɢ ɮɢɛɪɢɥɟɪɧɢ ɢ 
ɤɨɧɝɨ-ɪɨɬ ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ ɬɴɤɚɧɧɢ ɨɬɥɨɠɟɧɢɹ. 
Ɋɹɞɤɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɫ ɱɟɫɬɨɬɚ 1/1000 000 ɋɪɟɞɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ 64ɝ, ɫ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɜɚɧɟ ɞɨ 
65-70% ɧɚ ɦɴɠɤɢɹ ɩɨɥ.  ɉɪɢ ɨɤɨɥɨ 20%  AL -  aɦɢɥɨɢɞɨɡɚɬɚ ɟ ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ 
ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ „ ɬ.ɧɚɪ. „ɩɚɪɚɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ“. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
WHO ɪɟɜɢɡɢɹ 2016 
 
3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 
Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ 
 
Ɏɢɡɢɤɚɥɟɧ ɫɬɚɬɭɫ: ɞɚɧɧɢ ɡɚ ɦɚɤɪɨɝɥɨɫɢɹ, ɤɚɪɞɢɨɦɟɝɚɥɢɹ, ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ, 
ɨɪɬɨɫɬɚɬɢɡɴɦ, ɧɚɪɭɲɟɧɚ ɱɪɟɜɧɚ ɚɞɫɨɪɛɰɢɹ, ɦɚɫɢɜɧɚ, ɧɟɫɟɥɟɤɬɢɜɧɚ ɢ ɮɥɭɤɬɭɢɪɚɳɚ 
ɩɪɨɬɟɢɧɭɪɢɹ ɫ ɧɟɮɪɨɬɢɱɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɛɴɛɪɟɱɧɚ ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ, ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ 
ɩɨɥɢɧɟɜɪɨɩɚɬɢɹ, ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ ɤɚɪɩɚɥɧɢɹ ɬɭɧɟɥ, ɤɨɠɧɚ ɩɭɪɩɭɪɚ, ɩɟɪɢɨɪɛɢɬɚɥɟɧ ɟɞɟɦ, 
ɫɥɚɛɨɫɬ ɢ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɬɟɝɥɨ. 
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ɏɟɦɚɬoɥɨɝɢɱɧɢ: 
 ɉɄɄ, ȾɄɄ 

 LDH, ɛɟɬɚ-2ɦɢɤɪɨɝɥɨɛɭɥɢɧ, CRP 
Ɇɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɚ ɢ ɢɦɭɧɨɥɨɝɢɱɧɚ 

 Ɇɢɟɥɨɝɪɚɦɚ, ɬɪɟɩɚɧɨɛɢɨɩɫɢɹ (ɚɤɨ ɧɟ ɟ ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚ ɫ ɦɢɟɥɨɦ, ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ 
ɩɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɧɚɬɚ ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ ɟ ɜ ɧɢɫɤɢ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ ɢɥɢ ɜ ɬ.ɧɚɪ „ɫɢɜɚ ɡɨɧɚ“, 
ɧɨ ɫɟɤɪɟɬɢɪɚɧɢɬɟ ɥɟɤɢ ɜɟɪɢɝɢ ɢɦɚɬ ɢɡɤɥɸɱɢɬɟɥɟɧ ɬɪɨɩɢɡɴɦ ɢ ɫɤɥɨɧɧɨɫɬ ɡɚ 
ɮɨɪɦɢɪɚɧɟ ɧɚ ɬɴɤɚɧɧɢ ɞɟɩɨɡɢɬɢ)„ 

 Ȼɢɨɩɫɢɹ ɨɬ Linea alba abdominalis,   ɝɢɧɝɢɜɚɥɧɚ, ɪɟɤɬɚɥɧɚ ɥɢɝɚɜɢɰɚ, canalis 
carpi, ɨɪɝɚɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ 

 Ɍɢɧɤɬɭɪɢɚɥɟɧ ɬɟɫɬ ɫ ɤɨɧɝɨ-ɪɨɬ ɡɚ ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ ( ɧɟɝɚɬɢɜɟɧ ɩɪɢ LCDD) 
 ȿɥɟɤɬɪɨɧɧɚ ɦɢɤɪɨɫɤɨɩɢɹ – ɯɚɪɚɤɬɟɪɧɚ: ȕ-ɩɥɢɫɢɪɚɧɚ ɫɬɪɭɤɬɭɪɚ ɩɪɢ AL-

ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ 

 ɂɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɹ ɫ ɥɟɤɨɜɟɪɢɠɟɧ ɩɚɧɟɥ 

 Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ/ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ: CD45-, sIg+, CD19±, CD 20±, 
CD138, CD79a/b +, CD38+, CD56+, CD10± 

 Eɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɧɚ ɫɟɪɭɦɟɧ ɢ  ɭɪɨɩɪɨɬɟɢɧ ɡɚ Ɇ-ɤɨɦɩɨɧɟɧɬ 

 ɂɦɭɧɨɮɢɤɚɫɚɰɢɹ ɧɚ ɫɟɪɭɦɟɧ ɢ  ɭɪɨɩɪɨɬɟɢɧ ɡɚ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬ 

 Ʉɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ ɫɜɨɛɨɞɧɢ ɥɟɤɢ ɜɟɪɢɝɢ (FLC) ɢ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟɬɨ ț: Ȝ 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ (ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɩɪɢ 
ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ ɢ ɜɴɡɦɨɠɧɨɫɬ) 
Ȼɴɛɪɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ 

 ɭɪɟɹ, ɤɪɟɚɬɢɧɢɧ, ɩɢɤ ɤ-ɚ 

 ɩɪɨɬɟɢɧɭɪɢɹ ɤɚɱɟɫɬɜɟɧɨ ɢ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ 

 ɨɛɳɛɟɥɬɴɤ, ɚɥɛɭɦɢɧ 
 

ɑɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɫɬɨɦɚɲɧɨ-ɱɪɟɜɟɧ ɬɪɚɤɬ 

 Ⱥɥɤɚɥɧɚ ɮɨɫɮɚɬɚɡɚ, GTP,ALAT, ASAT 

 Ȼɢɥɢɪɭɛɢɧ, ɨɛɳ ɛɟɥɬɴɤ, ɚɥɛɭɦɢɧɢ, ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨɢ ɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ 

 ɉȼ, ȺɉɉɌ, Fɏ 

 ɎȽɋ 

 ȿɯɨɝɪɚɮɢɹ ɧɚ ɱɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ɢ ɞɚɥɚɤ 
ȿɧɞɨɤɪɢɧɧɢ ɬɟɫɬɨɜɟ -  TSH,Cortisol 
 
Ȼɟɥɨɞɪɨɛɧɢ ɬɟɫɬɨɜɟ - Ƚɚɡɨɜ ɚɧɚɥɢɡ ɢ ȺɄɊ 
 
Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɴɪɞɟɱɧɚ ɮɭɧɤɰɢɹ 

 ȿɄȽ 

 ȿɯɨɄȽ 

 Ɍɪɨɩɨɧɢɧ, ɧɚɬɪɢɭɪɟɬɢɱɟɧ ɩɟɩɬɢɞ ɬɢɩ ȼ (pro-BNT) 
Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɚ ɧɟɪɜɧɚ ɫɢɫɬɟɦɚ – EMG 
 
Ɉɛɪɚɡɧɢ ɦɟɬɨɞɢ 

 Ɋɟɧɬɝɟɧɨɝɪɚɮɢɹ ɧɚ ɩɥɨɫɤɢ ɤɨɫɬɢ, ɜɤɥ ɝɪɴɞɧɚ ɤɥɟɬɤɚ 

 MRI  

 Ʉɨɫɬɧɚ- ɢɥɢ ɤɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɫɰɢɧɬɢɝɪɚɮɢɹ 
HLA – ɬɢɩɢɡɢɪɚɧɟ ɩɪɢ ɩɨɞɯɨɞɹɳɢ ɡɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 
 
3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 

 ɉɨɥɨɠɢɬɟɥɧɨ ɨɰɜɟɬɹɜɚɧɟ ɡɚ ɚɦɢɥɨɢɞ ɫ Ʉɨɧɝɨɪɨɬ ɜ ɬɴɤɚɧɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ  
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 ɏɚɪɚɤɬɟɪɧɚ ɟɥɟɤɬɪɨɧɧɨɦɢɤɪɨɫɤɨɩɫɤɚ „ɩɥɢɫɢɪɚɧɚ“ ɫɬɪɭɤɬɭɪɚ  
 ɂɦɭɧɨɯɢɫɬɨɯɢɦɢɱɧɨ,(ɢɦɭɧɨɮɥɨɭɪɟɫɰɟɧɬɧɨ ɢɥɢ ɞɢɪɟɤɬɧɨ ɫɟɤɜɟɧɢɪɚɧɟ) ɡɚ  

ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɥɟɤɨɜɟɪɢɠɟɧ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬ  
Ɍɟɫɬ ɡɚ ɤɥɨɧɚɥɧɨɫɬ (ɩɪɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨɫɬ) 

 ɋɟɪɭɦɟɧ ɢɥɢ ɭɪɢɧɟɧ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɟɧ ɥɟɤɨɜɟɪɢɠɟɧ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬ 

 Ⱥɛɧɨɪɦɚɥɧɨ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ  ț: Ȝ 
 
3.3. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ   
Ɉɰɟɧɹɜɚ ɫɟ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟɬɨ ɢ ɩɪɟɞɢ ɜɫɢɱɤɨ ɮɭɧɤɰɢɹɬɚ ɧɚ ɫɴɪɰɟɬɨ ɩɨ  ɫɬɨɣɧɨɫɬɢɬɟ ɧɚ 
ɫɴɪɞɟɱɧɢɹ Ɍɪɨɩɨɧɢɧ- Ɍ, ɇɚɬɪɢɣ – ɭɪɟɬɢɱɧɢɹ Pro-BNT;  ɇɚ ɜɬɨɪɨ ɦɹɫɬɨ -  ɩɨ ɫɬɟɩɟɧ 
ɧɚ Ȼɇ ɩɪɢ ɪɟɧɚɥɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ; ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɨ  ɡɧɚɱɟɧɢɟ ɢɦɚ  ɢ ɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟɬɨ ɧɚ 
ɫɜɨɛɨɞɧɢɬɟ ɥɟɤɢ ɜɟɪɢɝɢ. 
 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

 ɇɚ  ɨɫɧɨɜɧɨɬɨ  ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɫ ɥɟɤɨɜɟɪɢɠɢɧɚ ɫɟɤɪɟɰɢɹ 

 ɇɚ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɫɬɢɤɚɬɚ ɧɚ ɬɴɤɚɧɧɢɬɟ ɞɟɩɨɡɢɬɢ ɡɚ ɞɢɮɟɪɟɧɰɢɪɚɧɟ ɨɬ ɬ.ɧɚɪ 
„ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ ɥɟɤɨɜɟɪɢɠɧɢɬɟ ɞɟɩɚ (LCDD) 

 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
Ɉɫɧɨɜɧɢ ɩɪɢɧɰɢɩɢ: 

 ɤɨɧɫɟɧɫɭɫ ɩɨ ɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɬɟ ɨɩɰɢɢ ɡɚ ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚ ɜɫɟ ɨɳɟ 
ɧɹɦɚ ɨɛɳɨɩɪɢɟɬ 

 ɤɚɬɨ ɫɬɚɧɞɚɪɬ ɫɟ ɭɬɜɴɪɠɞɚɜɚɬ Bortezomib -  ɫɴɞɴɪɠɚɳɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ , 
ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɧɨ ɢɥɢ ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ɢɦɭɧɨɦɨɞɭɥɚɬɨɪɢ 

 ɧɨɜɢɬɟ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɢ ɩɪɨɞɭɤɬɢ – ɩɪɨɬɟɨɡɨɦɧɢ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɢ ɢɦɭɧɨɦɨɞɭɥɚɬɨɪɢ 
ɩɨɤɚɡɜɚɬ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ ɩɨ-ɞɨɛɪɢ ɪɟɡɭɥɬɚɬɢ ɨɬ ɤɨɧɜɟɧɰɢɨɧɚɥɧɨɬɨ 
ɩɨɜɟɞɟɧɢɟ  - ɩɭɥɫ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ ȽɄɋ ɢ/ɢɥɢ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢ ɚɝɟɧɬɢ 

 ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɟ ɛɚɡɢɪɚɧɨ ɧɚ ɞɜɟ ɨɫɧɨɜɧɢ ɢ ɭɫɩɨɪɟɞɧɨ ɩɪɨɜɟɠɞɚɳɢ ɫɟ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɫɬɪɚɬɟɝɢɢ:  
-  ɩɨɞɬɢɫɤɚɧɟ ɧɚ ɩɥɚɡɦɨɰɢɬɧɚ ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢɹ, ɪɟɫɩ. ɥɟɤɨɜɟɪɢɠɧɚɬɚ   ɩɪɨɞɭɤɰɢɹ 
- ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɪɚɡɧɨɨɛɪɚɡɧɢɬɟ ɨɪɝɚɧɧɢ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ ɢ 

ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɢ.  
 
5.2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

ɉɪɟɩɨɪɴɱɜɚɬ ɫɟ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɪɚɜɧɨɫɬɨɣɧɢ ɨɩɰɢɢ, ɜɫɢɱɤɢ ɫ ɤɚɬɟɝɨɪɢɹ 2ɚ 

 VelDex   
Bortezomib 1.3 mg/m2 s.c/ i.v D1, 4, 8,11  
Dexamethasone 40mg D1,4, 8,11  
ɢɥɢ  
Bortezomib 1.3 mg/m2 s.c/ i.v D1, 4, 8,11  
Dexamethasone 40mg D1-4, D9-12, D17-20  
ɉɪɟɡ 21 ɞɧɢ 6-8  ɰɢɤɴɥɚ 
 

 CYBORD ( CVD ) 
Bortezomib 1.3 mg/m2 s.c/ i.v D1, 4, 8,11 
Cyclophosphamide 300-500mg/m2 p.o/i.v., D1, 8, 15, 22 /ɢɥɢ Cy 600mg/m2 D1, 15+/ɢɥɢ 
Cy 900mg/m2 D1 
Dexamethasone 40mg D1, 4, 8, 11 ɢɥɢ Dex 40mg D1-4, D9-12, D17-20 / Dex 40mg  D1-
4, D9-12, D17-20 
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ɉɪɟɡ 21 ɞɧɢ  6-8  ɰɢɤɴɥɚ 
 

 VMP 
Bortezomib 1.3 mg/m2 D 1, 4, 8, 11, 22, 25, 29, 32   ɡɚ ɰɢɤɴɥ 1 ɞɨ 4 ɢ D 1, 8, 22, 29 ɡɚ 
ɰɢɤɴɥ 5 ɞɨ 9 
Ɇelphalan 9 mg /ɦ2  D 1-4 
Prednisone 60 mg/ɦ2 D 1 -4 
ɉɪɟɡ 42 ɞɧɢ 6  ɰɢɤɴɥɚ 
  

 Ⱦɪɭɝɢ 

 Dexamethazone  ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚ ɢɥɢ  ɜɢɫɨɤɚ ɞɨɡɚ +alpha Interferon  3ɯ 3ɦɥɧ ȿ ɞɨ 
3ɯ6 ɦɥɧ ȿ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɞɨ  ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ 

 Cyclophosphamide – ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚ ɞɨɡɚ+Thalidomide 50-100ɦɝ + Dexamethazone 
-  ɫɬɚɧɞɪɚɬɧɚ ɢɥɢ  ɜɢɫɨɤɚ ɞɨɡɚ ɞɨ  ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ 

 Melphalan –ɢɧɬɟɪɦɟɞɢɟɪɧɢ ɢɥɢ ɜɢɫɨɤɢ ɞɨɡɢ 

 Lenalidomide* 10-25  ɦɝ  D1-21 + Dexamethasone -  ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚ ɢɥɢ  ɜɢɫɨɤɚ 
ɞɨɡɚ 

 Thalidomide* 50-100ɦɝ Ⱦ1-28 + Dexamethazone -  ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚ ɢɥɢ  ɜɢɫɨɤɚ ɞɨɡɚ 

 ȼɢɫɨɤɨ-ɞɨɡɢɪɚɧ Melphalan  + ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 

 Ȼɴɛɪɟɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ 

 ɏɪɨɧɢɨɞɢɚɥɢɡɚ 

 ɍɱɚɫɬɢɟ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɩɪɨɭɱɜɚɧɢɹ 
 
5.2.6. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɇɅɊ ɨɬ ɬɟɪɚɩɢɹɬɚ, ɚɤɨ ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ  
Ɇɚɤɚɪ, ɱɟ ɫɟ ɩɨɹɜɹɜɚɬ ɦɚɥɤɨ ɩɨ-ɤɴɫɧɨ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɚɬɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ, 
ɨɪɝɚɧɧɢɬɟ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɢ ɫɚ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɢɹ ɩɨɜɨɞ ɡɚ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɟ ɧɚ ɚɦɢɥɨɢɞɨɡɚɬɚ, 
ɜɥɚɞɟɹɬ ɤɥɢɧɢɱɧɚɬɚ ɦɚɧɢɮɟɫɬɚɰɢɹ, ɦɨɞɭɥɢɪɚɬ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ ɢ ɫɚ ɩɨɜɨɞ 
ɡɚ ɥɟɬɚɥɧɢɹ ɢɡɯɨɞ.  

 ɉɪɟɩɨɪɴɱɜɚɧɚɬɚ ɨɩɰɢɹ ɟ Best supportive care: ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɱɧɨ ɢ ɪɟɧɨ-, ɤɚɪɞɢɨ-
, ɯɟɩɚɬɨ-ɩɪɨɬɟɤɬɢɜɧɨ ɢ ɞɪɭɝɨ ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɨɪɝɚɧɧɚɬɚ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɹ 

 
6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
 
Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ 

Ʉɪɢɬɟɪɢɢ 

ɏɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɧ: 
CR 
 
 
 
VGPR 
 
PR 

 
• ɇɟɝɚɬɢɜɧɢ ɞɚɧɧɢ ɡɚ Ɇ-ɝɪɚɞɢɟɧɬ ɜ ɫɟɪɭɦ/ɭɪɢɧɚ ɱɪɟɡ 

ɢɦɭɧɨɮɢɤɫɚɰɢɹ 
• ɇɨɪɦɚɥɧɨɫɴɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɤ :ɥ  
• Ȼɟɡ ɩɥɚɡɦɚɬɢɱɧɢ ɤɥɟɬɤɢ ɜ ɤ.ɦ. 

 
• dFLC< 40 mg/l 

 
• ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɧɚ dFLC ≥ 50% 

Ȼɴɛɪɟɰɢ • ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɫ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 50% ɧɚ ɩɪɨɬɟɢɧɭɪɢɹɬɚ/24 
ɱɚɫɚ 

• ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɞɢɧɚɦɢɤɚ ɜ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ ɤɪɟɚɬɢɧɢɧɚ ɢɥɢ 
ɩɨɜɢɲɟɧɢɟ  ɫ ≥0,5g/l 

ɋɴɪɰɟ • ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɞɟɛɟɥɢɧɚɬɚ ɧɚ ɢɧɬɪɚɜɟɧɬɪɢɤɭɥɚɪɧɢɹ 
ɫɟɩɬɭɦ ɫ 2 ɦɦ 

• ɩɨɜɢɲɟɧɢɟ ɧɚ ɮɪɚɤɰɢɹɬɚ ɧɚ ɢɡɬɥɚɫɤɜɚɧɟ ɫ 20% 
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• ɩɨɧɢɠɟɧɢɟɧɚ NT-ProBNP ≥ 30% (min 300 ng/L) 
ɑɟɪɟɧ ɞɪɨɛ • ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɫ 50% ɧɚ ɚɥɤɚɥɧɚɬɚ ɮɨɫɮɚɬɚɡɚ 

• ɩɨɧɢɠɟɧɢɟ ɧɚ ɱɟɪɧɨɞɪɨɛɧɢɬɟ ɪɚɡɦɟɪɢ ɫ ɩɨɧɟ 2 ɫɦ 
 
Ɍɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹɬ  ɨɬɝɨɜɪ ɫɟ ɨɰɟɧɹɜɚ ɧɚ 4  ɰɢɤɴɥ ɨɬ  ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 
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ʥоле̭т ̦̌ CastleŵaŶŶ 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
Ȼɨɥɟɫɬɬɚ ɧɚ Castleman (ȻɄ)  ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚ ɝɪɭɩɚ ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɢ ɥɢɦɮɨ-
ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ. ȻɄ ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɫɟ ɩɪɟɞɫɬɹɜɹ ɜ ɬɪɟɬɚɬɚ ɢ 
ɱɟɬɜɴɪɬɚɬɚ ɞɟɤɚɞɚ ɧɚ ɠɢɜɨɬɚ, ɤɚɬɨ ɫɪɟɞɧɚɬɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɰɢɪɚɧɢɬɟ ɟ 
34 ɝ( ɜ ɞɢɚɩɚɡɨɧ 2-84 ɝ)  ɫ ɥɟɤɨ ɩɪɟɞɨɦɢɧɢɪɚɧɟ ɧɚ ɠɟɧɢɬɟ(1.4:1).ɇɹɦɚ ɜɪɴɡɤɚ 
ɫ HIV ɢɥɢ HHV-8  ɢɧɮɟɤɰɢɹ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɟɧ ɪɢɫɤ ɧɟ ɫɴɳɟɫɬɜɭɜɚ.MCD ɫɟ 
ɩɪɟɞɫɬɚɜɹ ɜ ɲɟɫɬɚɬɚ ɞɟɤɚɞɚ ɧɚ ɠɢɜɨɬɚ, ɦɚɤɚɪ ɱɟ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɫ HIV ɢɧɮɟɤɰɢɹ 
ɫɚ ɜ ɩɨ-ɦɥɚɞɚ ɜɴɡɪɚɫɬ. 
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
ɍɧɢɰɟɧɬɪɢɱɧɚ ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ Castleman 
Ɇɭɥɬɢɰɟɧɬɪɢɱɧɚ ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ Castleman 

 ɋ POEMS ɛɟɡ ɨɫɬɟɨɫɤɥɟɪɨɬɢɱɧɢ ɥɟɡɢɢ  
 ɋ POEMS ɫ ɨɫɬɟɨɫɤɥɟɪɨɬɢɱɧɢ ɥɟɡɢɢ 

3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 

 Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ ɫ ɧɚɫɨɱɟɧɨɫɬ ɡɚ ɤɨɧɫɬɢɬɭɰɢɨɧɚɥɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ. 
 Ɏɢɡɢɤɚɥɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɢ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɨɛɳɨɬɨ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ 

 ɉɄɄ ɫ ȾɄɄ 

 Ȼɢɨɯɢɦɢɹ, CRP, LDH, b2-microglobulin 

 Ȼɢɨɩɫɢɹ ɫ ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɟɧ ɩɚɧɟɥ, :CD 20-/+;CD 79a-/+;PAX5-;CD 138-; 
CD27-; clgM lambda+; LANA1+; Ʉi-67, bcl2, bcl6, CD10, MUM1, Pax-5 

 IN SITU EBER-EBV 

 CɌ  
 Ȼɢɨɯɢɦɢɹ 

 ȿɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ ɡɚ ɫɟɪɭɦɧɢ ɩɪɨɬɟɢɧɢ ɫ ɢɦɭɧɨɮɢɤɫɚɰɢɹ, ɤɚɤɬɨ ɢ ɧɚ 
ɭɪɢɧɚ 

 ɋɟɪɭɦɧɢ FLC, kɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ ɨɩɪɟɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ 

 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ: HIV, EBV, HBV; HCV 
 

3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  
 PET-CT 

 Ʉɨɫɬɧɨɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ ɢ ɚɫɩɢɪɚɰɢɹ 

 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ ɡɚ ɤɥɨɧɚɥɧɢ ɩɪɟɧɚɪɟɠɞɚɧɢɹ ɧɚ TCR, IgH 

 ȼɢɪɭɫɨɥɨɝɢɱɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ:CMV; HHV8; 

 Pneumocystis jirovencii, Toxoplasma gondii, ɦɢɤɨɛɚɤɬɟɪɢɚɥɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ 

 FCM: CD10, CD20, CD5, CD23, CD19, kappa, lambda 

 Ɍɟɫɬ ɡɚ ɛɪɟɦɟɧɧɨɫɬ 

 ȿɯɨɤɚɪɞɢɨɝɪɚɦɚ 

 ɋɟɪɭɦɧɢ IL6, IL10, VEGF 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
ɂɧɬɟɝɪɢɪɚɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɧɢ, ɢɦɭɧɨɮɟɧɨɬɢɩɧɢ ɢ ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ 
 
3.4. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɫɬɚɞɢɣ / ɪɢɫɤ / ɬɟɠɟɫɬ  

 unicentric CD ɟ ɫ ɩɨ-ɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɚ ɩɪɨɝɧɨɡɚ (ɯɢɚɥɢɧɧɨ-ɜɚɫɤɭɥɚɪɟɧ) 
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 multicentric CD ɩɨ-ɱɟɫɬɨ ɟ ɩɥɚɡɦɨɤɥɟɬɴɱɟɧ ɜɚɪɢɚɧɬ ɢ ɟ ɫ ɩɨ-
ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɚ ɩɪɨɝɧɨɡɚ 

 HHV-8(+) ɩɨɥ. 
 HHV-8(-)  ɨɬɪ. (ɢɞɢɨɩɚɬɢɱɟɧ MCD). 

 
4. Ⱦɢɮɟɪɟɧɰɢɚɥɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ, ɤɨɝɚɬɨ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 
Ⱦɪɭɝɢ ɧɨɞɚɥɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ 
 

5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɚɤɬɢɜɧɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ: 

 Ɏɟɛɪɢɥɢɬɟɬ 

 ɉɨɜɢɲɟɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ ɫɟɪɭɦɧɢɹ ɋ-ɪɟɚɤɬɢɜɟɧ ɩɪɨɬɟɢɧ> 20 mg/L ɩɪɢ 
ɨɬɫɴɫɬɜɢɟ ɧɚ ɤɚɤɜɚɬɨ ɢ ɞɚ ɟ ɞɪɭɝɚ ɟɬɢɨɥɨɝɢɹ  

 ɇɚɣ-ɦɚɥɤɨ ɬɪɢ ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɞɪɭɝɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ MCD: 
 ɉɟɪɢɮɟɪɧɚ ɥɢɦɮɚɞɟɧɨɩɚɬɢɹ  
 ɋɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 

 ȿɞɟɦ 

 ɉɥɟɜɪɚɥɧɢ ɢɡɥɢɜɢ 

 Ⱥɫɰɢɬ 

 Ʉɚɲɥɢɰɚ 

 ɇɚɡɚɥɧɚ ɨɛɫɬɪɭɤɰɢɹ  
 Ʉɫɟɪɨɫɬɨɦɢɹ 

 Ɉɛɪɢɜ 

 ɐɟɧɬɪɚɥɧɢ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ  
 ɂɤɬɟɪ 
 Ⱥɜɬɨɢɦɭɧɧɚ ɯɟɦɨɥɢɬɢɱɧɚ ɚɧɟɦɢɹ 

5. 2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɭɧɢɰɟɧɬɪɢɱɧɚ ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ Ʉɚɫɬɟɥɦɚɧ 
5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 ɏɢɪɭɪɝɢɱɧɨ 

 Ʌɴɥɟɥɟɱɟɧɢɟ 

 Rituximab** + Prednisone ± Cyclophosphamid ɢɥɢ ɟɦɛɨɥɢɡɚɰɢɹ 

5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Ʌɨɤɚɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɏɢɪɭɪɝɢɱɧɨ; Ʌɴɥɟɥɟɱɟɧɢɟ ɢɥɢ ɟɦɛɨɥɢɡɚɰɢɹ) 
 ɋɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (Rituximab** ± Cyclophosphamid) 

5. 2. Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɦɭɥɬɢɰɟɧɬɪɢɱɧɚ ɛɨɥɟɫɬ ɧɚ Ʉɚɫɬɟɥɦɚɧ 

5.2.1. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Rituximab** + Prednisone  

 CHOP, CVAD, CVP ± Rituximab** 
 Rituximab** ɦɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ 

 
5.2.2. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Ɇɨɧɨɬɟɪɚɩɢɹ (ȿtoposide, Vinblastin, Ganciclovir ɚɤɨ HHV8+) 
 Ʉɨɦɛɢɧɢɪɚɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (CHOP, CVAD, CVP) 

5.2.3. Ɍɪɟɬɚ ɢ ɩɨɫɥɟɞɜɚɳɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
 Ⱥɜɬɨɥɨɠɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɧɚ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ 
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6. Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
Ⱦɟɮɢɧɢɰɢɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ 
Ʉɥɢɧɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ:   
ɪɴɫɬ ɧɚ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ ɫ 2ɨ g/l ɛɟɡ ɬɪɚɧɫɮɭɡɢɢ, ɩɪɟɨɞɨɥɹɜɚɧɟ ɧɚ 
ɚɫɬɟɧɨɚɞɢɧɚɦɢɹɬɚ, ɩɪɟɨɞɨɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɚɧɨɪɟɤɫɢɹɬɚ, ɚɮɟɛɪɢɥɟɧ, ɛɟɡ ɧɨɳɧɨ 
ɢɡɩɨɬɹɜɚɧɟ, 5% ɩɨɤɚɱɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɝɥɨɬɨ 
 
ɋɌ ɨɬɝɨɜɨɪ: 

 CR-ɩɴɥɧɨ ɨɛɪɚɬɧɨ ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɧɚ ɜɫɢɱɤɢ ɢɡɦɟɪɢɦɢ ɥɟɡɢɢ  
 PR- ɪɟɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ ɛɟɡ ɡɚɫɟɝɧɚɬɢ ɧɨɜɢ ɡɨɧɢ;>=50%ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ 

SPD ɧɚ ɧɚɣ–ɝɨɥɟɦɢɬɟ ɞɨɦɢɧɢɪɚɳɢ ɦɚɫɢ;ɧɹɦɚ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɧɚ ɪɚɡɦɟɪɚ 
ɧɚ ɨɫɬɚɧɚɥɢɬɟ ɦɚɫɢ 

 SD-ɧɟ ɟ ɩɨɫɬɢɝɧɚɬ CR/PR,  ɧɹɦɚ ɞɚɧɧɢ ɡɚ PD 

 PD- ɜɫɹɤɚ ɧɨɜɚ ɥɟɡɢɹ ɫ ɝɨɥɹɦ ɞɢɚɦɟɬɴɪ>1,5 cm, ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɧɚ SPD ɧɚ 
ɧɚɥɢɱɧɢɬɟ ɡɨɧɢ ɫ >=50%  

Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɪɝɨɜɨɪ – ɜɢɞ ɢ 
ɜɪɟɦɟ 

 Ⱥɧɚɦɧɟɡɚ, ɜɤɥ. ȼ- ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɮɢɡɢɤɚɥɟɧ ɫɬɚɬɭɫ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 3 ɦɟɫɟɰ ɩɪɟɡ 
ɩɴɪɜɚɬɚ ɝɨɞɢɧɚ ɢ ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɩɪɟɡ ɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ ɩɟɬ ɝɨɞɢɧɢ ɫ 
ɜɧɢɦɚɧɢɟ ɡɚ ɜɬɨɪɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ 

 ɉɄɄ/ȾɄɄ ɢ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢɬɟ ɡɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ ɧɚ 3,6,12,18 ɢ 24 ɦɟɫɟɰ, ɚ ɫɥɟɞ 
ɬɨɜɚ ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ 

 ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɱɪɟɡ ɋɌ ɧɚ 3,6,12 ɢ 24 ɦɟɫɟɰ, ɚ ɫɥɟɞ ɬɨɜɚ ɩɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ. 
 ɉɨ ɩɪɟɰɟɧɤɚ ɊȿɌ/ɋɌ ɩɪɢ ɜɴɡɦɨɠɧɢ ɮɚɥɲɢɜɨ ɩɨɡɢɬɢɜɧɢ ɪɟɡɭɥɬɚɬɢ. 

7. Ⱦɢɫɩɚɧɫɟɪɢɡɚɰɢɹ ɫɴɝɥɚɫɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɚɬɚ ɧɚɪɟɞɛɚ 

ɉɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɡɚ ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɢ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɢɹ ɢɥɢ ɜɬɨɪɚ ɧɟɨɩɥɚɡɢɹ:Kaposi 
Sarcoma; Non Hodgkin lymphoma; POEMS Syndrome;Follicular Dendritic Cell 
Sarcoma;Paraneoplastic Pemphigus 
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ˋ̭̌т ϰ. ˃̬̦̭̌пл̦̌т̶̛̌я ̦̌ ̵е̥опоет̛ч̛̦ ̭т̏оло̛̏ клетк̛ 

ʺо̛̍л̶̛̛̌̚о̛̦̦ ̬е̛̛̙̥ 

 

Ɇɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹɬɚ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ ɯɟɦɨɩɨɟɬɢɱɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ ɟ ɱɚɫɬ ɨɬ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɨɧɧɚɬɚ ɩɪɨɝɪɚɦɚ ɡɚ ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ (ȺɋɄɌ) ɢ ɚɥɨɝɟɧɧɚ 
ɫɬɜɨɥɨɜɨɤɥɟɬɴɱɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ (ɚɥɨ-ɋɄɌ), ɰɟɥɬɚ ɧɚ ɤɨɹɬɨ ɟ ɨɫɢɝɭɪɹɜɚɧɟ 
ɧɚ ɩɪɟɦɢɧɚɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɞɨɫɬɚɬɴɱɟɧ ɛɪɨɣ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ ɨɬ ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɜ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɚɬɚ ɤɪɴɜ, ɤɨɟɬɨ ɞɚ ɩɨɡɜɨɥɢ ɤɨɥɟɤɰɢɹɢ ɫɴɯɪɚɧɟɧɢɟ ɧɚ ɞɨɫɬɚɬɴɱɟɧ 
ɛɪɨɣ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ ɡɚ ɰɟɥɢɬɟ ɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ. 
 
Ɍɚɪɝɟɬɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ ɡɚ ɭɫɩɟɲɧɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɟ: 
ɉɪɢ ȺɋɄɌ: ɦɢɧɢɦɚɥɧɚ - 2ɯ106 ɤɥɟɬɤɢ/ɤg ɬɟɝɥɨ ɢ ɨɩɬɢɦɚɥɧɚ - 5ɯ106 ɤɥɟɬɤɢ/ɤg. 
ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɦɢɟɥɨɦ ɫɟ ɢɡɢɫɤɜɚ ɩɨ-ɜɢɫɨɤ ɞɨɛɢɜ ɫ ɨɝɥɟɞ ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚɧɟɬɨ 
ɧɚ ɬɚɧɞɟɦ ȺɋɄɌ – ɧɚɞ 4ɯ106 ɤɥɟɬɤɢ/ɤg ɬɟɝɥɨ.  
ɉɪɢ ɚɥɨɋɄɌ: ɨɩɬɢɦɚɥɧɚ : ɧɚɞ 4ɯ106 ɤɥɟɬɤɢ/ɤg ɬɟɝɥɨ; ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ 6ɯ106 
ɤɥɟɬɤɢ/ɤg ɬɟɝɥɨ; ɞɟɰɚ 2.4ɯ106 ɤɥɟɬɤɢ/ɤg ɬɟɝɥɨ. ɉɪɢ ɩɨ-ɧɢɫɤɚ ɞɨɡɚ ɫɴɳɟɫɬɜɭɜɚ 
ɨɩɚɫɧɨɫɬ ɨɬ ɧɟ-ɩɪɢɯɜɚɳɚɧɟ (engraftment failure). 

1. Ɇɨɛɢɥɢɡɚɰɢɨɧɧɢ ɫɬɪɚɬɟɝɢɢ ɩɪɢ ȺɋɄɌ ɩɪɢ ɜɴɡɪɚɫɬɧɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ: 
1.1. Ɇɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ ɫɚɦɨ ɫ ɪɚɫɬɟɠɟɧ ɮɚɤɬɨɪ G-CSF 
1.1.1. Ɉɛɳɢ ɩɪɢɧɰɢɩɢ 

 oɫɨɛɟɧɨ ɩɨɞɯɨɞɹɳɚ ɡɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ ɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ, ɩɪɨɜɟɥɢ ɧɟ 
ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 1 ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ, ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɫ Ɇelphalanum, ɢɥɢ ɧɚɞ 4 
ɰɢɤɴɥɚ ɫ Lenalidimide   

 ɞɧɟɜɧɚ ɞɨɡɚ 10-16 µg/kg G-CSF s.c. ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɜ ɟɞɢɧ ɢɥɢ 2 ɩɪɢɟɦɚ 

 ɨɩɬɢɦɚɥɟɧ ɞɨɛɢɜ ɟ ɜɴɡɦɨɠɟɧ, ɤɨɝɚɬɨ  G-CSF  ɟ ɩɪɢɥɨɠɟɧ 3 ɱɚɫɚ ɩɪɟɞɢ 
ɚɮɟɪɟɡɧɚɬɚ ɩɪɨɰɟɞɭɪɚ 

 ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɧɚ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ CD34+ ɡɚɩɨɱɜɚ ɨɬ ɞɟɧ 4-ɬɢ ɨɬ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 
ɧɚ ɪɚɫɬɟɠɧɢɹ ɮɚɤɬɨɪ 

 ɚɮɟɪɟɡɚɬɚ ɡɚɩɨɱɜɚ ɧɚ ɞɟɧ 5-ɬɢ ɨɬ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɪɚɫɬɟɠɧɢɹ ɮɚɤɬɨɪ 
ɢɥɢ ɩɪɢ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ Plerixafor -   ɧɚ ɫɥɟɞɜɚɳɚɬɚ ɫɭɬɪɢɧ  ɫɥɟɞ 
ɜɟɱɟɪɧɨɬɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ 
 

1.1.2. Oɩɬɢɦɚɥeɧ ɦɢɟɥɨɢɞɟɧ ɪɚɫɬɟɠɟɧ ɮɚɤɬɨɪ, ɞɨɡɨɜ ɪɟɠɢɦ (ɧɢɜɨ IȺ) 
 Filgrastim 10 ȝg/kg/ɞɟɧ  s.c., ɟɞɢɧɢɱɧɚ ɞɨɡɚ, ɫ ɮɟɪɟɡɚ ɧɚ 5-ɬɢ ɞɟɧ 

 Pegfilgrastim 12ȝg s.c., ɟɞɢɧɢɱɧɚ ɞɨɡɚ, ɮɟɪɟɡɚ ɫɥɟɞ ɚɞɟɤɜɚɬɟɧ ɛɪɨɣ 
ɩɟɪɢɮɟɪɧɢ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ 

 Plerixafor 240ȝg/țg + 10ȝg/kg Filgrastim s.c., ɚɤɚɬɨ ɚɩɥɢɤɚɰɢɹɬɚ ɧɚ 
Plerixafor  ɟ ɜɟɱɟɪɬɚ ɩɪɟɞɢ  ɮɟɪɟɡɚɬɚ ɧɚ ɞɟɧ 5 

 ɇɹɦɚ ɩɪɟɞɢɦɫɬɜɨ ɩɪɢ ɪɚɡɞɟɥɹɧɟ ɧɚ ɞɧɟɜɧɚɬɚ ɞɨɡɚ ɧɚ 2 ɚɩɥɢɤɚɰɢɢ 
 

1.2. Ɇɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ ɫ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ (ɏɌ) ɢ ɪɚɫɬɟɠɟɧ ɮɚɤɬɨɪ 
1.2.1. ȼɢɞ ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ  

 Ʌɢɦɮɨɦɢ – ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɚ ɫɩɨɪɟɞ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ: DHAP, ICE, ESHAP ɢ ɞɪ. 
 Ɇɢɟɥɨɦ - Cyclophosphamide  ɜ ɞɨɡɚ 1.5 mg/m2 (ɧɢɫɤɚ ɞɨɡɚ) ɢɥɢ ɞɨ 3-4 

mg/m2 
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1.2.2. ɉɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɧɚ ɪɚɫɬɟɠɧɢɹ ɮɚɤɬɨɪ (ɧɢɜɨ IȺ) 
 Filgrastim 5-10 ȝg/kg/ɞɟɧ s.c., ɟɞɢɧɢɱɧɚ ɞɧɟɜɧɚ  ɞɨɡɚ, ɡɚɩɨɱɜɚ ɫɟ ɧɚɣ-

ɪɚɧɨ 24ɱ ɫɥɟɞ ɡɚɜɴɪɲɜɚɧɟ ɧɚ ɏɌ. 
 Pegfilgrastim 6-12ȝg/kg/ɞɟɧ s.c., ɟɞɢɧɢɱɧɚ ɞɨɡɚ, ɧɚ 5-ɬɢ ɞɟɧ ɫɥɟɞ ɏɌ 
 

1.2.3. Ɉɛɳɢ ɩɪɚɜɢɥɚ 

 ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟɬɨ ɧɚ ɧɢɜɨɬɨ ɧɚ CD34+ ɡɚɩɨɱɜɚ ɨɬ ɞɟɧ 8-10-ɬɢ ɫɥɟɞ ɏɌ,  
ɢɥɢ  ɤɨɝɚɬɨ ɛɪɨɹɬ ɧɚ ɥɟɜɤɨɰɢɬɢɬɟ ɫɬɚɧɟ > 1000/ȝl 

 ɮɟɪɟɡɚɬɚ ɡɚɩɨɱɜɚ  ɜ ɞɟɧɹ, ɤɨɝɚɬɨ ɛɪɨɹɬ ɧɚ ɩɟɪɢɮɟɪɧɢɬɟ CD34+ ɤɥɟɬɤɢ 
ɟ ɚɞɟɤɜɚɬɟɧ ɧɚɞ 20/ȝl, ɢɥɢ ɤɨɝɚɬɨ ɥɟɜɤɨɰɢɬɢɬɟ ɫɚ ɧɚɞ 5.0ɯ109/l   ɢ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ ɧɚɞ 75ɯ109/l; ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɧɚ ɞɟɧ 14-15 ɨɬ ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɧɚ ɏɌ; 
ɧɨ ɦɨɠɟ ɢ ɩɪɢ CD34+ ɤɥɟɬɤɢ ɟ ɚɞɟɤɜɚɬɟɧ ɧɚɞ 10/ȝl 

 
1.3. ɍɫɥɨɜɢɹ ɩɪɢ ɫɩɟɰɢɚɥɧɢ ɤɚɬɟɝɨɪɢɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 

 ɉɪɟɩɨɪɴɤɢ ɇɢɜɨ  Ȼɟɥɟɠɤɢ 
ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ ɨɬ 
ɥɨɲɚ 
ɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ 
ɢɥɢ  
ɪɟɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ 

ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ: 
ɉɪɟɞɜɚɪɢɬɟɥɧɨ 
ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟ ɧɚ Plerixafor 
ȼɢɫɨɤɨ ɨɛɟɦɧɚ ɮɟɪɟɡɚ   
ɉɪɢ ɪɟɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ – ɏɌ+ 
G-CSG  ɢɥɢ 
G-CSF+Plerixafor 

 
ɋ 
ɋ 
C 

Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ 
ɫɴɨɬɜɟɬɧɢɹ 
ɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɨɧɟɧ 
ɰɟɧɬɴɪ 
ɉɟɪɢɨɞ 2-4 
ɫɟɞɦɢɰɢ ɫɥɟɞ 
ɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɨɧɟɧ 
ɧɟɭɫɩɟɯ 

ɉɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɜɢɫɨɤɨ ɬɟɝɥɨ  
 

ȿɞɢɧɢɱɧɚ ɞɧɟɜɧɚ ɞɨɡɚ – 
ɩɨ-ɞɨɛɴɪ ɞɨɛɢɜ 
ɇɹɦɚ ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨ ɞɚɧɧɢ 
ɡɚ  ɩɪɟɩɨɪɴɤɢ 

ɋ 
 
ɋ 

Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ 
ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ 
ɞɨɤɚɡɜɚɧɟ ɧɚ 
ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚɬɚ 
ɞɨɡɚ ɪɚɫɬɟɠɟɧ 
ɮɚɤɬɨɪ 

ɉɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨ-
ɩɟɧɢɹ ɩɪɟɞɢ 
ɮɟɪɟɡɚ 

ɉɪɟɥɢɜɚɧɟ ɧɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɬɢ, 
ɚɤɨ ɩɪɟɞɢ ɮɟɪɟɡɚɬɚ 
ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ ɫɚ < 30ɯ109/l 
Ⱥɥɨɝɟɧɧɢ ɞɨɧɨɪɢ - ɫɥɟɞ 2 
ɞɧɢ ɮɟɪɟɡɚ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɢɬɟ  
ɞɚ ɧɟ ɫɚ ɩɨɞ 75ɯ109/l 

ɋ  

ɋɬɨɣɧɨɫɬ ɧɚ 
ɥɟɜɤɨɰɢɬɢɬɟ, 
ɩɪɢ ɤɨɹɬɨ ɞɚ ɫɟ 
ɫɩɪɟ G-CSF 

ɋɩɨɪɟɞ ɩɪɚɤɬɢɤɚɬɚ ɧɚ 
ɦɧɨɝɨ ɰɟɧɬɪɨɜɟ ɩɪɢ 
ɥɟɜɤɨɰɢɬɢ > 100ɯ109/l ɫɥɟɞ 
G-CSF ɢ > 75ɯ109/l ɫɥɟɞ  
Plerixafor 
 

C Ɍɟɨɪɟɬɢɱɧɨ, ɡɚ ɞɚ 
ɫɟ ɩɪɟɞɩɚɡɢɦ ɨɬ 
ɪɭɩɬɭɪɚ ɧɚ ɞɚɥɚɤ – 
ɧɨ ɧɹɦɚ ɬɨɱɧɢ 
ɞɚɧɧɢ  ɡɚ 
ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ 

Ȼɢɨɩɨɞɨɛɧɢ G-
CSF ɡɚ ɰɟɥɢɬɟ 
ɧɚ ɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ 

ɉɨɧɚɫɬɨɹɳɟɦ ɧɹɦɚ 
ɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨ ɞɚɧɧɢ ɡɚ 
ɩɪɟɩɨɪɴɤɢ 

ɋ  

 
 
2. Ɇɨɛɢɥɢɡɚɰɢɨɧɧɢ ɫɬɪɚɬɟɝɢɢ ɩɪɢ ɞɨɧɨɪɢ ɡɚ ɚɥɨɋɄɌ: 
2.1. ɉɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɟɧ ɪɚɫɬɟɠɟɧ ɮɚɤɬɨɪ 

 Filgrastim - 10 ȝg/kg/ɞɟɧ s.c., ɟɞɢɧɢɱɧɚ ɞɧɟɜɧɚ ɞɨɡɚ ɢɥɢ  5ȝg/kg/ ɞɟɧ 
s.c., 2 x ɞɧɟɜɧɨ; ɮɟɪɟɡɚ ɧɚ ɞɟɧ +5-ɬɢ; 
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 Lenograstim - 10 ȝg/kg/ɞɟɧ s.c. 
 Pegfilgrastim– 6-12ȝg/kg/ ɞɟɧ s.c. 
 GM-CSF - ɧɹɦɚ ɲɢɪɨɤɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ ɩɨɪɚɞɢ ɩɨ-ɫɥɚɛ ɞɨɛɢɜ 

3. Ʌɨɲɢ ɦɨɛɢɥɢɡɚɬɨɪɢ 
3.1. Ɉɩɪɟɞɟɥɟɧɢɟ 

 Ⱥɤɨ ɫɥɟɞ ɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ ɫ  G-CSF (10ȝg/kg) ɢɥɢ ɫ “ɏɌ + G-CSF” (5 ȝg/kg) 
ɰɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢɬɟ CD34+ ɨɫɬɚɜɚɬ ɩɨɞ  20/ȝl ɜ ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ 6 ɞɧɢ ɫɥɟɞ 
ɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹɬɚ   

 Ⱥɤɨ ɞɨɛɢɜɴɬ ɧɚ CD34+ ɨɬ 3 ɚɮɟɪɟɡɢ ɟ ɩɨɞ  2ɯ106/kg ɬɟɝɥɨ, 20 ɞɧɢ ɫɥɟɞ 
ɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ ɫ “ɏɌ+ G-CSF”   
 

3.2. Ɋɢɫɤɨɜɢ ɮɚɤɬɨɪɢ 
3.2.1. Ⱦɜɚ ɨɬ  ɨɫɧɨɜɧɢɬɟ  ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 

 ɧɚɩɪɟɞɧɚɥɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɫɥɟɞ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 2 ɥɢɧɢɢ ɏɌ 

 ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚɞ 30% 
3.2.2. Ⱦɪɭɝɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ: 

 ɧɚɞ 60-ɝɨɞ.  ɜɴɡɪɚɫɬ 

 ɧɚɞ  2 ɥɢɧɢɢ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɩɪɟɞɯɨɞɧɚ ɟɤɫɩɨɡɢɰɢɹ ɤɴɦ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢ ɚɝɟɧɬɢ 

 ɩɪɟɞɯɨɞɧɚ ɥɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ 

 ɩɪɟɞɯɨɞɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɫ Lenalidomide, Fludarabine ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ ɩɭɪɢɧɨɜɢ 
ɚɧɚɥɨɡɢ, Melphalan 

 ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ ɩɨɞ 100x109/l 
 ɩɪɟɞɯɨɞɧɚ  ȺɋɄɌ 

 ɜɢɫoɤ ɯɟɦɨɝɥɨɛɢɧ  ɢ ɧɢɫɴɤ ɥɟɜɤɨɰɢɬɟɧ ɛɪɨɣ ɩɪɟɞɢ ɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ 
  
3.3. ɋɬɪɚɬɟɝɢɢ ɡɚ ɩɪɟɨɞɨɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɥɨɲɚɬɚ ɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ,  ɩɨɜɬɨɪɧɚ 
ɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ 

• ɰɢɬɚɮɟɪɟɡɚ ɫ ɝɨɥɹɦ ɨɛɟɦ 

• ɞɨɛɚɜɹɧɟ ɧɚ Plerixafor ɤɴɦ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɚɬɚ ɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɨɧɧɚ ɩɪɨɝɪɚɦɚ  
• ɩɨɜɬɨɪɧɚ ɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ ɫɥɟɞ 2-4 ɫɟɞɦɢɰɢ ɩɨɱɢɜɤɚ 
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Ко̦д̶̛̛о̛̛̦̬̺̌ ̬е̛̛̙̥ 

 
Ʉɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚɬ ɟɞɧɢ ɨɬ ɨɫɧɨɜɧɢɬɟ ɪɟɩɟɪɢ ɜ 
ɫɬɪɭɤɬɭɪɚɬɚ ɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɨɧɧɚɬɚ ɩɪɨɝɪɚɦɚ. ȼ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɨɧɧɚɬɚ ɩɥɚɬɮɨɪɦɚ (ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ ɢɥɢ ɚɥɨɝɟɧɧɚ), 
ɤɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ ɫɩɨɦɚɝɚɬ ɡɚ ɟɪɚɞɢɤɚɰɢɹ ɧɚ ɨɫɧɨɜɧɨɬɨ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 
(ɚɜɬɨɥɨɠɧɢ ɢ ɚɥɨɝɟɧɧɢ), ɩɨɞɩɨɦɚɝɚɬ ɢɧɫɟɪɬɢɪɚɧɟɬɨ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ 
ɱɪɟɡ ɦɨɳɧɚ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɹ (ɚɥɨɝɟɧɧɢ) ɢ ɨɮɨɪɦɹɧɟ ɧɚ ɩɪɨɫɬɪɚɧɫɬɜɨ ɜ ɤɨɫɬɧɨ-
ɦɨɡɴɱɧɢɬɟ ɧɢɲɢ (ɚɜɬɨɥɨɠɧɢ ɢ ɚɥɨɝɟɧɧɢ) ɨɫɢɝɭɪɹɜɚɣɤɢ ɦɹɫɬɨ ɧɚ ɩɪɢɫɚɞɤɚɬɚ 
ɞɚ ɫɟ ɩɪɢɯɜɚɧɟ. Ɂɚ ɪɚɡɥɢɤɚ ɨɬ ɤɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ ɩɪɢ ɚɜɬɨɥɨɠɧɚ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɨɫɧɨɜɧɨ ɡɧɚɱɟɧɢɟ ɢɦɚ ɜɢɫɨɤɚɬɚ ɞɨɡɚ 
ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɰɢ, ɩɪɢ ɚɥɨɝɟɧɧɚɬɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɤɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢɬɟ 
ɪɟɠɢɦɢ ɫɟ ɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɬ ɜ ɬɪɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɝɪɭɩɢ: 
 
 
1. Ɇɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɢ ɪɟɠɢɦɢ  
Ʉɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɨɬ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ ɢ/ɢɥɢ ɰɟɥɨɬɟɥɟɫɧɨ ɨɛɥɴɱɜɚɧɟ, ɤɨɢɬɨ ɜɨɞɹɬ ɞɨ 
ɡɚɞɴɥɛɨɱɟɧɚ ɩɚɧɰɢɬɨɩɟɧɢɹ ɢ ɦɢɟɥɨɚɛɥɚɰɢɹ ɨɬ ɟɞɧɚ ɞɨ ɬɪɢ ɫɟɞɦɢɰɢ ɫɥɟɞ 
ɬɹɯɧɨɬɨ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɟ. ɉɚɧɰɢɬɨɩɟɧɢɹɬɚ ɟ ɞɴɥɝɨɬɪɚɣɧɚ, ɨɛɢɤɧɨɜɟɧɨ 
ɧɟɨɛɪɚɬɢɦɚ ɢ ɜ ɩɨɜɟɱɟɬɨ ɫɥɭɱɚɢ ɟ ɮɚɬɚɥɧɚ, ɚɤɨ ɯɟɦɨɩɨɟɡɚɬɚ ɧɟ ɛɴɞɟ 
ɜɴɡɫɬɚɧɨɜɟɧɚ ɨɬ ɢɧɮɭɡɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ. Ɍɟɡɢ ɪɟɠɢɦɢ ɨɫɢɝɭɪɹɜɚɬ ɛɴɪɡɨ 
ɩɪɢɯɜɚɳɚɧɟ ɧɚ ɞɨɧɨɪɫɤɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ, ɧɨ ɦɟɠɞɭɜɪɟɦɟɧɧɨ ɫɟ ɚɫɨɰɢɢɪɚɬ ɫ ɝɨɥɹɦɚ 
ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ ɢ ɝɨɥɹɦ ɩɪɨɰɟɧɬ ɧɚ ɫɦɴɪɬɧɨɫɬ ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɫ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ. 
 
Ɇɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɢ ɤɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢ ɪɟɠɢɦɢ 

Ɋɟɠɢɦ Ɂɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɤɨɦɟɧɬɚɪ 

Cy + ATG 
+/- TBI 

а˒ˎа˔˕ичːа аːˈˏия TBI ˒˓и ːˈ˓ˑˇ˔˕вˈːи˕ˈ ˇˑːˑ˓и 

Bu-Cy ʝʛʚ, ʝʚʚ, Хʚʚ, Хʛʚ, ʜХʚ, ʛʛ, ʛДС  𝐴𝑈𝐶 ˑ˒˕иˏ˖ˏ ːа Busulfan 

Cy-TBI ʝʛʚ, ʝʚʚ, Хʚʚ, ʜХʚ, ʛДС − 

BEAM ʜХʚ, БХ, ʛʛ − 

 

2. ɇɟɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɢ ɪɟɠɢɦɢ  
ɢɦɭɧɨɚɛɥɚɬɢɜɧɢ ɪɟɠɢɦɢ, ɤɨɢɬɨ ɩɪɢɱɢɧɹɜɚɬ ɦɢɧɢɦɚɥɧɚ ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ, 
ɩɪɢɬɟɠɚɜɚɬ ɦɚɥɤɚ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬ ɢ ɢɦɚɬ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɢɜɟɧ ɟɮɟɤɬ.  
 

ɇɟɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɢ ɪɟɠɢɦɢ (ɇɆȺ) 

TBI 1 Gy +/- ɩɭɪɢɧɨɜ ɚɧɚɥɨɝ 
TBI 2 Gy +/- ɩɭɪɢɧɨɜ ɚɧɚɥɨɝ 
Flu + Cy +/- ATG 
Flu + Cytarabine + Ida 
Cladribine + Cytarabine 
TLI + ATG 

 
3. Ʉɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢ ɪɟɠɢɦɢ ɫ ɪɟɞɭɰɢɪɚɧ ɢɧɬɟɧɡɢɬɟɬ (RIC)  
Ɍɟɡɢ ɪɟɠɢɦɢ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɜɚɬ ɨɬɞɟɥɧɚ ɝɪɭɩɚ, ɤɨɹɬɨ ɧɟ ɩɨɤɪɢɜɚ ɤɪɢɬɟɪɢɢɬɟ ɧɢɬɨ 
ɧɚ ɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ, ɧɢɬɨ ɧɚ ɧɟɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɟɧɢɬɟ. Ɍɟ ɜɨɞɹɬ ɞɨ 
ɰɢɬɨɩɟɧɢɹ, ɤɨɹɬɨ ɨɬ ɟɞɧɚ ɫɬɪɚɧɚ ɢɡɢɫɤɜɚ ɢɧɮɭɡɢɹ ɧɚ ɫɬɜɨɥɨɜɢ ɤɥɟɬɤɢ ɢ ɟ 
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ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɫɴɫ ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬ ɢ ɫɦɴɪɬɧɨɫɬ, ɨɬ ɞɪɭɝɚ. Ɋɚɡɥɢɱɚɜɚɬ 
ɫɟ ɨɬ ɦɢɟɥɨɚɛɥɚɬɢɜɧɢɬɟ ɪɟɠɢɦɢ ɩɨɪɚɞɢ ɬɨɜɚ, ɱɟ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ ɚɥɤɢɥɢɪɚɳɢɬɟ 
ɚɝɟɧɬɢ ɢ/ɢɥɢ ɰɟɥɨɬɟɥɟɫɧɨɬɨ ɨɛɥɴɱɜɚɧɟ ɫɚ ɪɟɞɭɰɢɪɚɧɢ ɩɨɧɟ ɫ 30%. ɉɪɢ ɬɟɡɢ 
ɪɟɠɢɦɢ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ ɩɨ-ɧɢɫɤɚ ɱɟɫɬɨɬɚ ɧɚ ɫɦɴɪɬɧɨɫɬ ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɫ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ, ɧɨ ɩɨ-ɝɨɥɹɦɚ ɱɟɫɬɨɬɚ ɧɚ ɪɟɰɢɞɢɜɢɬɟ. ɉɨɞɯɨɞɹɳɢ ɫɚ ɡɚ ɩɨ-
ɜɴɡɪɚɫɬɧɢɬɟ ɯɨɪɚ ɢɥɢ ɜ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫ ɩɨɥɢɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɪɟɠɢɦɢ, ɤɨɢɬɨ 
ɫɟ ɹɜɹɜɚɬ ɦɨɫɬ ɤɴɦ ɤɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢɹ ɪɟɠɢɦ. 
 
Ʉɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢ ɪɟɠɢɦɢ ɫ ɪɟɞɭɰɢɪɚɧ ɢɧɬɟɧɡɢɬɟɬ 

Ɋɟɠɢɦ Ɂɚɛɨɥɹɜɚɧɟ Ʉɨɦɟɧɬɚɪ 

Bu – Flu ʝʛʚ, ʝʚʚ, Хʚʚ − 

Bu – Flu – TBI ʝʛʚ, ʝʚʚ, Хʚʚ − 

Flu – Mel ʜХʚ, ʛʛ − 

Flu – TBI ʝʛʚ, ʝʚʚ, Хʚʚ − 

TBI – 200 cGy ʝʛʚ, ʝʚʚ, Хʚʚ  

Flu – Cy – R ʜХʚ, Хʚʚ − 

ɋɴɤɪɚɳɟɧɢɹ: ɈɆɅ – ɨɫɬɪɚ ɦɢɟɥɨɢɞɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɈɅɅ – ɨɫɬɪɚ ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɚ 
ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɏɅɅ – ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɏɆɅ – ɯɪɨɧɢɱɧɚ 
ɦɢɟɥɨɞɢɧɚ ɥɟɜɤɟɦɢɹ, ɇɏɅ – ɧɟɯɨɱɤɢɧɨɜ ɥɢɦɮɨɦ, ɆɆ – ɦɭɥɬɢɩɥɟɧ ɦɢɟɥɨɦ, 
TBI – ɰɟɥɨɬɟɥɟɫɧɨ ɨɛɥɴɱɜɚɧɟ, Bu – Ȼɭɫɭɥɮɚɧ, Flu – Ɏɥɭɞɚɪɚɛɢɧ, R – 
ɪɢɬɭɤɫɢɦɚɛ, Cy – ɰɢɤɥɨɮɨɫɝɚɦɢɞ 
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GvHD 

 

О̭т̬̌ ̴о̬̥̌ ̦̌ GvHD 

1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
GVHD ɟ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɩɪɢ ɤɨɣɬɨ ɢɦɭɧɨɤɨɦɩɟɬɟɧɬɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ ɪɚɡɩɨɡɧɚɜɚɬ ɢ 
ɚɬɚɤɭɜɚɬ ɬɴɤɚɧɢɬɟ ɩɪɢ ɢɦɭɧɨɤɨɦɩɪɨɦɟɧɬɢɪɚɧɢ ɪɟɰɢɩɢɟɧɬɢ ɤɚɬɨ ɫɟ 
ɞɟɦɨɧɫɬɪɢɪɚ ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɫ ɩɪɢɨɪɢɬɟɬ ɧɚ ɤɨɠɚɬɚ, ɥɢɝɚɜɢɰɢɬɟ, 
ɫɬɨɦɚɲɧɨ-ɱɪɟɜɧɢɹ ɬɪɚɤɬ, ɱɟɪɧɢɹ ɞɪɨɛ ɢ ɛɟɥɢɬɟ ɞɪɨɛɨɜɟ [Billingham,1966]. 
ɉɨɝɥɟɞɧɚɬɨ ɜɴɜ ɜɪɟɦɟɬɨ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɜɴɡɧɢɤɜɚɳɢ ɞɨ 100 ɞɧɢ ɨɬ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ ɫɟ ɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɬ ɤɚɬɨ ɨɫɬɪɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ GVHD, ɚ ɬɟɡɢ ɫɥɟɞ 
100 ɞɟɧ ɤɚɬɨ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɮɨɪɦɚ. ȼɴɩɪɟɤɢ ɬɨɜɚ ɟ ɭɫɬɚɧɨɜɟɧɨ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɚɬɚ 
ɩɪɚɤɬɢɤɚ, ɱɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɧɚ ɨɫɬɪɚɬɚ ɢ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɮɨɪɦɚ, ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɴɳɟɫɬɜɭɜɚɬ 
ɫɴɜɦɟɫɬɧɨ, ɤɨɟɬɨ ɜɨɞɢ ɞɨ ɧɨɜɢ ɞɟɮɢɧɢɰɢɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɮɨɤɭɫɢɪɚ 
ɧɚ ɤɨɧɫɬɟɥɚɰɢɹɬɚ ɨɬ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɩɪɟɞ ɬɹɯɧɨɬɨ ɜɴɡɧɢɤɜɚɧɟ ɜɴɜ ɜɪɟɦɟɜɢɹ 
ɞɢɚɩɚɡɨɧ. [Ɏɢɥɢɩɨɜɢɱ ɢ ɞɪ. 2005]. Ɉɫɬɪɚɬɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ  GVHD ɜɚɪɢɪɚ ɩɨ ɱɟɫɬɨɬɚ 
10-80% ɫɴɫ ɫɢɦɩɬɨɦɢ, ɪɚɡɜɢɜɚɳɢ ɫɟ 2-3 ɫɟɞɦɢɰɢ ɫɥɟɞ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ.  
 

2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
Ɉɫɬɴɪ GVHD 
ɏɪɨɧɢɱɟɧ GVHD 
 
ɋɬɚɞɢɣ Ʉɨɠɚ ɑɟɪɟɧ ɞɪɨɛ ȽɂɌ 

                
0 

ɛɟɡ ɨɛɪɢɜ ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ <35 
micromol/L 

- 

                
| 

ɦɚɤɭɥɨɩɚɩɭɥɨɡɟɧ 
ɨɛɪɢɜ <25% ɨɬ 
ɤɨɠɚɬɚ ɧɚ ɬɹɥɨɬɨ ɛɟɡ 
ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢ 
ɫɢɦɩɬɨɦɢ 

ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ ɨɬ 35-50 
micromol/L 

ɞɢɚɪɢɹ >(500-1000ɦɥ 
ɞɧɟɜɧɨ), ɝɚɞɟɧɟ ɢ 
ɩɨɜɪɴɳɚɧɟ 

                
|| 

ɦɚɤɭɥɨɩɚɩɭɥɨɡɟɧ 
ɨɛɪɢɜ, ɯɢɩɟɪɟɦɢɹ, 
ɫɴɪɛɟɠ ɢ/ɢɥɢ ɞɪɭɝɢ 
ɫɢɦɩɬɨɦɢ >25% ɨɬ 
ɤɨɠɚɬɚ ɫ ɥɨɤɚɥɧɚ 
ɞɟɫɤɜɚɦɚɰɢɹ ɧɚ 
ɟɩɢɬɟɥɚ 

ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ ɨɬ 51-100 
micromol/L 

ɞɢɚɪɢɹ > 1000-1500 
ɦɥ ɞɧɟɜɟɧɨ, ɝɚɞɟɧɟ ɢ 
ɩɨɜɪɴɳɚɧɟ 

                
||| 

ɝɟɧɟɪɚɥɢɡɢɪɚɧɚ 
ɟɪɢɬɪɨɞɟɪɦɢɹ, 
ɦɚɤɭɥɨɩɚɩɭɥɨɡɟɧ 
ɨɛɪɢɜ ɫ ɤɨɠɧɢ 
ɟɪɭɩɰɢɢ ɢ ɝɭɥɨɡɧɢ 
ɮɨɪɦɚɰɢɢ ɫ ɢɥɢ ɛɟɡ 
ɞɟɫɜɚɦɚɰɢɹ ɧɚ 
ɟɩɢɬɟɥɚ >50% ɨɬ 
ɤɨɠɚɬɚ 

ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ ɨɬ 101-
255 micromol/L 

ɞɢɚɪɢɹ > 1500 ɦɥ/ 
ɞɧɟɜɧɨ; ɝɚɞɟɧɟ ɢ 
ɩɨɜɴɪɳɚɧɟ 

                
IV 

ɝɟɧɟɪɚɥɢɡɢɪɚɧ 
ɟɤɫɮɨɥɢɚɬɢɜɟɧ 
ɞɟɪɦɚɬɢɬ ɫ ɛɭɥɨɡɧɢ 
ɟɪɭɩɰɢɢ 

ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ > 255 
micromol/L 

ɞɢɚɪɢɹ > 1500 
ɦɥ/ɞɧɟɜɧɨ; ɝɚɞɟɧɟ ɢ 
ɩɨɜɪɴɳɚɧɟ; ɢɥɟɭɫ;+/- 
ɤɴɪɜɟɧɟ ɨɬ ȽɂɌ 
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3. Ʉɪɢɬɟɪɢɢ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
3.1. Ɂɚɞɴɥɠɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ. 

 ȿɠɟɞɧɟɜɟɧ ɤɨɧɬɪɨɥ ɧɚ ɤɪɴɜɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɧɢ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ, ɢ 
ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɞɟɪɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɧ ɫɬɚɬɭɫ 

 
3.2. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɢ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɢɹ ɡɚ ɩɨɫɬɚɜɹɧɟ ɧɚ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ  

 ȼ ɫɴɨɛɪɚɠɟɧɢɟ ɜɥɢɡɚɬ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɚ ɮɢɛɪɨ-ɝɚɫɬɪɨɫɤɨɩɢɹ, ɮɢɛɪɨ-
ɤɨɥɨɧɨɫɤɨɩɢɹ, ɤɨɠɧɨ-ɥɢɝɚɜɢɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ 

3.3. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɤɪɢɬɟɪɢɢ. Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ: 
Ⱦɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɩɪɢɟɦɚ ɧɚ ɛɚɡɚɬɚ ɧɚ ɩɚɪɚɤɥɢɧɢɱɧɢ ɤɨɧɫɬɟɥɚɰɢɢ ɫɴɫ ɫɴɨɬɜɟɬɧɢɬɟ 
ɤɥɢɧɢɱɧɢ ɢɡɹɜɢ ɧɚ GvHD  
 

ˈ̬о̛̦ч̦̌ ̴о̬̥̌ GvHD 

 
1. Ʉɪɚɬɤɢ ɨɛɳɢ ɢ ɟɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɧɢ ɞɚɧɧɢ. 
GVHD ɟ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɩɪɢ ɤɨɣɬɨ ɢɦɭɧɨɤɨɦɩɟɬɟɧɬɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ ɪɚɡɩɨɡɧɚɜɚɬ ɢ 
ɚɬɚɤɭɜɚɬ ɬɴɤɚɧɢɬɟ ɩɪɢ ɢɦɭɧɨɤɨɦɩɪɨɦɟɧɬɢɪɚɧɢ ɪɟɰɢɩɢɟɧɬɢ ɤɚɬɨ ɫɟ 
ɞɟɦɨɧɫɬɪɢɪɚ ɯɟɬɟɪɨɝɟɧɧɚ ɤɥɢɧɢɱɧɚ ɤɚɪɬɢɧɚ ɫ ɩɪɢɨɪɢɬɟɬ ɧɚ ɤɨɠɚɬɚ, ɥɢɝɚɜɢɰɢɬɟ, 
ɫɬɨɦɚɲɧɨ-ɱɪɟɜɧɢɹ ɬɪɚɤɬ, ɱɟɪɧɢɹ ɞɪɨɛ ɢ ɛɟɥɢɬɟ ɞɪɨɛɨɜɟ [Billingham,1966]. 
ɉɨɝɥɟɞɧɚɬɨ ɜɴɜ ɜɪɟɦɟɬɨ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɜɴɡɧɢɤɜɚɳɢ ɞɨ 100 ɞɧɢ ɨɬ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ ɫɟ ɤɥɚɫɢɮɢɰɢɪɚɬ ɤɚɬɨ ɨɫɬɪɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ GVHD, ɚ ɬɟɡɢ ɫɥɟɞ 
100 ɞɟɧ ɤɚɬɨ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɮɨɪɦɚ. ȼɴɩɪɟɤɢ ɬɨɜɚ ɟ ɭɫɬɚɧɨɜɟɧɨ ɜ ɤɥɢɧɢɱɧɚɬɚ 
ɩɪɚɤɬɢɤɚ, ɱɟ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɧɚ ɨɫɬɪɚɬɚ ɢ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɮɨɪɦɚ, ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɫɴɳɟɫɬɜɭɜɚɬ 
ɫɴɜɦɟɫɬɧɨ, ɤɨɟɬɨ ɜɨɞɢ ɞɨ ɧɨɜɢ ɞɟɮɢɧɢɰɢɢ, ɩɪɢ ɤɨɢɬɨ ɞɢɚɝɧɨɡɚɬɚ ɫɟ ɮɨɤɭɫɢɪɚ 
ɧɚ ɤɨɧɫɬɟɥɚɰɢɹɬɚ ɨɬ ɫɢɦɩɬɨɦɢ ɩɪɟɞ ɬɹɯɧɨɬɨ ɜɴɡɧɢɤɜɚɧɟ ɜɴɜ ɜɪɟɦɟɜɢɹ 
ɞɢɚɩɚɡɨɧ. [Ɏɢɥɢɩɨɜɢɱ ɢ ɞɪ. 2005]. ɏɪɨɧɢɱɧɚɬɚ ɮɨɪɦɚ ɡɚɫɹɝɚ 30-70% ɨɬ 
ɚɥɨɝɟɧɧɨ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɢɪɚɧɢɬɟ ɫɥɟɞ 100 ɞɟɧ, ɫ ɦɟɞɢɚɧɚ ɧɚ ɩɨɹɜɚ 4-6 ɦɟɫɟɰ ɫɥɟɞ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ. ɏɪɨɧɢɱɧɚɬɚ ɮɨɪɦɚ ɧɚ GVHD ɢ ɚɫɨɰɢɢɪɚɧɚɬɚ ɫ ɧɟɹ ɢɦɭɧɧɚ 
ɧɟɞɨɫɬɚɬɴɱɧɨɫɬ ɫɚ ɝɥɚɜɧɢɬɟ ɩɪɢɱɢɧɢ ɡɚ ɫɦɴɪɬɧɨɫɬ-ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɫ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ ɢ ɢɧɮɟɤɰɢɨɡɧɢ ɭɫɥɨɠɧɟɧɢɹ ɜ ɤɴɫɧɢɹ ɩɨɫɬɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɨɧɟɧ 
ɩɟɪɢɨɞ. ɉɚɬɨɮɢɡɢɨɥɨɝɢɹɬɚ ɧɚ cGVHD ɝɥɚɜɧɨ ɡɚɜɢɫɢ ɨɬ ɩɨɥɹɪɢɡɚɰɢɹɬɚ ɧɚ CD4+ 
T-ɤɥɟɬɤɢɬɟ ɜ Th-2 ɤɥɟɬɤɢ. ɂɡɜɟɫɬɧɢ ɫɚ ɲɟɫɬ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬɚ, ɤɨɢɬɨ ɫɚ ɭɧɢɤɚɥɧɢ ɡɚ 
ɬɨɡɢ ɫɢɧɞɪɨɦ: 

1. Ɍɢɦɭɫɧɚ ɭɜɪɟɞɚ, ɤɨɹɬɨ ɦɨɠɟ ɞɚ ɟ ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɨɬ ɤɨɧɞɢɰɢɨɧɢɪɚɳɢɹ 
ɪɟɠɢɦ ɢɥɢ ɩɪɢ ɩɪɟɞɯɨɠɞɚɳ ɨɫɬɴɪ GVHD 

2. ɉɨɪɚɞɢ ɬɚɡɢ ɭɜɪɟɞɚ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ ɧɚɦɚɥɟɧɚ ɧɟɝɚɬɢɜɧɚ ɫɟɥɟɤɰɢɹ ɧɚ 
ɚɥɨɪɟɚɤɬɢɧɢ CD4+T-ɤɥɟɬɤɢ 

3. ȼ ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɧɚ ɧɟɝɚɬɢɜɧɚɬɚ ɫɟɥɟɤɰɢɹ ɫɟ ɧɚɛɥɸɞɚɜɚ ɢɦɭɧɧɚ ɞɟɜɢɚɰɢɹ 
ɧɚ Th2-ɤɥɟɬɴɱɧɢɹ ɰɢɬɨɤɢɧɨɜ ɨɬɝɨɜɨɪ – ɩɨɜɢɲɟɧɚ ɩɪɨɞɭɤɰɢɹ ɧɚ IL – 4, 
IL – 5, IL – 11 

4. ɉɨɜɢɲɟɧɚɬɚ ɩɪɨɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɢɧɬɟɪɥɟɜɤɢɧɢɬɟ ɜɨɞɢ ɞɨ ɨɫɜɛɨɠɞɚɜɚɧɟ ɧɚ 
ɮɢɛɪɨɝɟɧɧɢ ɰɢɬɨɤɢɧɢ – IL – 2, IL – 10 ɢ TGFȕ1 (transforming growth 
factor ȕ1) 

5. ɇɚɦɚɥɟɧ ɛɪɨɣ Ɍ – ɪɟɝɭɥɚɬɨɪɧɢ ɤɥɟɬɤɢ (Treg) 
6.  B – ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɞɢɫɪɟɝɭɥɚɰɢɹ, ɤɨɹɬɨ ɜɨɞɢ ɞɨ ɩɨɹɜɚ ɧɚ ɚɜɬɨɪɟɚɤɬɢɜɧɢ ȼ 

– ɤɥɟɬɤɢ ɢ ɩɪɨɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɚɜɬɨɪɟɚɤɬɢɜɧɢ ɚɧɬɢɬɟɥɚ 
ȼɫɢɱɤɢ ɬɟɡɢ ɢɦɭɧɨɥɨɝɢɱɧɢ ɪɟɚɤɰɢɢ ɫɴɫɬɚɜɥɹɜɚɬ ɫɢɫɬɟɦɟɧ ɚɜɬɨɢɦɭɧɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ 
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ɫ ɮɢɛɪɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ. Ɍɟɡɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɦɨɝɚɬ ɞɚ ɜɴɡɧɢɤɧɚɬ ɜɴɜ ɜɫɟɤɢ 
ɟɞɢɧ ɨɪɝɚɧ, ɧɨ ɝɥɚɜɧɨ ɫɟ ɡɚɫɹɝɚɬ ɨɪɚɥɧɚɬɚ ɢ ɨɤɭɥɚɪɧɚ ɦɭɤɨɡɚ, ɤɨɠɚɬɚ, ɛɟɥɢɬɟ 
ɞɪɨɛɨɜɟ, ɛɴɛɪɟɰɢɬɟ, ɱɟɪɧɢɹ ɞɪɨɛ ɢ ɞɟɛɟɥɨɬɨ ɱɟɪɜɨ.  
 
2. Ʉɥɚɫɢɮɢɤɚɰɢɹ 
 
ɋɬɚɞɢɣ   

Ʌɟɤ/ɭɦeɪɟɧ 1 ɢɥɢ 2 ɡɚɫɟɝɧɚɬɢ ɨɪɝɚɧɢ (ɛɟɡ ɛɹɥ ɞɪɨɛ) 1 ɬɨɱɤɚ 
- ɥɟɤɨɫɬɟɩɟɧɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚ ɭɫɬɧɚɬɚ ɤɭɯɢɧɚ, ɛɟɡ ɞɚ ɟ 

ɧɚɥɢɰɟ ɩɪɨɦɹɧɚ ɜ ɫɩɨɫɨɛɧɨɫɬɬɚ ɡɚ ɩɟɪɨɪɚɥɟɧ ɩɪɢɟɦ 

- ɥɟɤɨɫɬɟɩɟɧɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚ ɨɱɢɬɟ, ɨɜɥɚɠɧɹɜɚɳɢ ɤɚɩɤɢ 3 

ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ 

ɋɪɟɞɧɨ-
ɬɟɠɴɤ 

3 ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɡɚɫɟɝɧɚɬɢ ɨɪɝɚɧɢ ɫ 1 ɬɨɱɤɚ 

 ɩɨɧɟ 1 ɨɪɝɚɧ ɫ 2 ɬɨɱɤɢ 

- 19-50% ɨɬ ɬɟɥɟɫɧɚɬɚ ɩɨɜɴɪɯɧɨɫɬ ɧɚ ɬɹɥɨɬɨ ɟ ɡɚɫɟɝɧɚɬɚ 
ɨɬ ɮɢɛɪɨɬɢɱɧɢ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ 

- ɫɪɟɞɧɨ-ɬɟɠɤɚ ɫɭɯɨɬɚ ɜ ɨɱɢɬɟ, ɨɜɥɚɠɧɹɜɚɳɢ ɨɱɧɢ ɤɚɩɤɢ > 
3 ɩɴɬɢ ɞɧɜɟɧɨ 

 Ⱥɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɛɟɥɢɹ ɞɪɨɛ ɫ 1 ɬɨɱɤɚ (ɎȿɈ1 60-79% ɢɥɢ 
ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɡɚɞɭɯ) 

Ɍɟɠɴɤ   ɉɨɧɟ 1 ɨɪɝɚɧ ɫ 3 ɬɨɱɤɢ 

- > 50% ɨɬ ɬɟɥɟɫɧɚɬɚ ɩɨɜɴɪɯɧɨɫɬ ɟ ɡɚɫɟɝɧɚɬɚ ɨɬ ɮɢɛɪɨɬɢɱɧɢ 
ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ 

- ɞɴɥɛɨɤɚ ɫɤɥɟɪɨɡɚ, ɭɥɰɟɪɚɰɢɢ, ɜɥɨɲɟɧɚ ɩɨɞɜɢɠɧɨɫɬ 

- ɬɟɠɤɢ ɨɪɚɥɧɢ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ ɫ ɥɢɦɢɬɢɪɚɧ ɩɟɪɨɪɚɥɟɧ ɩɪɢɟɦ 

- ɬɟɠɤɢ ɜɴɡɩɚɥɢɬɟɥɧɢ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ ɧɚ ɨɱɢɬɟ: ɤɨɧɸɤɬɢɜɚ, 
ɪɨɝɨɜɢɰɚ, ɪɟɬɢɧɚ 

 
 0 ɬɨɱɤɢ 1 ɬɨɱɤɚ 2 ɬɨɱɤɢ 3 ɬɨɱɤɢ 
Ȼɟɥɢ 
ɞɪɨɛɨɜɟ 
 
FEV1 
DLCO 

ɛɟɡ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
 
FEV1 >80% 

ɥɟɤɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 
– ɡɚɞɭɯ ɩɪɢ 
ɤɚɱɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɬɴɥɛɢ 
FEV1 60-79% 

ɋɪɟɞɧɨ-ɬɟɠɤɢ 
ɫɢɦɩɬɨɦɢ – 
ɡɚɞɭɯ ɩɪɢ 
ɯɨɞɟɧɟ 
FEV1 40-59% 

Ɍɟɠɴɤ ɡɚɞɭɯ 
ɩɪɢ ɩɨɤɨɣ, 
ɧɭɠɞɚ ɨɬ 
ɤɢɫɥɨɪɨɞ 
FEV1 <39% 

ɋɬɚɜɢ ɢ 
ɫɭɯɨɠɢɥɢɹ 

Ȼɟɡ ɫɢɦɩɬɨɦɢ Ʌɟɤɨ 
ɧɚɩɪɟɠɟɧɢɟ 
ɤɪɚɣɧɢɰɢɬɟ 

ɂɡɪɚɡɟɧɚ 
ɬɟɠɟɫɬ ɜ 
ɤɪɚɣɧɢɰɢɬɟ, 
ɫɬɚɜɧɢ 
ɤɨɧɬɪɚɤɬɭɪɢ, 
ɮɚɫɰɢɢɬ, 
ɨɝɪɚɧɢɱɚɜɚɧɟ 
ɧɚ ɞɧɟɜɧɢɬɟ 
ɡɚɧɢɦɚɧɢɹ 

Ʉɨɧɬɪɚɤɬɭɪɢ 
ɧɚ ɦɭɫɤɭɥɢ ɢ 
ɫɭɯɨɠɢɥɢɹ, 
ɨɝɪɚɧɢɱɟɧɨ 
ɞɜɢɠɟɧɢɟ ɧɚ 
ɫɬɚɜɢɬɟ, 
ɛɨɥɤɚ, 
ɮɚɫɰɢɢɬ, 
ɭɥɰɟɪɚɰɢɢ 

Ƚɟɧɢɬɚɥɟɧ 
ɬɪɚɤɬ 

Ȼɟɡ ɫɢɦɩɬɨɦɢ Ʌɟɫɤɨɫɬɟɩɟɧɧɢ 
ɤɨɠɧɢ 
ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ, 

ɋɤɥɟɪɨɬɢɱɧɢ 
ɢɱɦɟɧɟɧɢɹ ɩɨ 
ɩɨɥɨɜɢɬɟ 

Ⱥɜɚɧɫɢɪɚɥɢ 
ɫɤɥɟɪɨɬɢɱɧɢ 
ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ ɩɨ 
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ɚɫɢɦɩɬɨɦɧɢ ɨɪɝɚɧɢ ɫ 
ɞɢɫɤɨɦɮɨɪɬ ɢ 
ɫɭɯɨɬɚ 

ɩɨɥɨɜɢɬɟ 
ɨɪɝɚɧɢ, 
ɭɥɰɟɪɚɰɢɢ, 
ɜɬɨɪɢɱɧɢ 
ɢɧɮɟɤɰɢɢ 

 
 
5. Ⱥɥɝɨɪɢɬɴɦ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 

5.1. ɂɧɞɢɤɚɰɢɢ ɡɚ ɡɚɩɨɱɜɚɧɟ ɢ ɢɡɛɨɪ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ. ɉɪɢɧɰɢɩɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
Ʌɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ GVHD ɫɟ ɫɬɪɭɤɬɭɪɢɪɚ ɧɚ ɛɚɡɚ ɫɬɚɞɢɹ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ. Ʌɟɤɢɬɟ 
ɮɨɪɦɢ (1-2 ɫɬɚɞɢɣ) ɧɟ ɢɡɢɫɤɜɚɬ ɫɢɫɬɟɦɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɢ ɞɨɛɪɟ ɫɟ ɩɨɜɥɢɹɜɚɬ ɨɬ 
ɥɨɤɚɥɧɨ ɞɟɣɫɬɜɚɳɢ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɧɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ. 
 
5. 2. Ʌɢɧɢɢ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟ 
5.2.1. Ʌɨɤɚɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

Ʌɨɤɚɥɧɢ ɫɬɟɪɨɢɞɧɢ ɤɪɟɦɨɜɟ: 
 Desonide 0.05% 

 Triamcinolone 0.1% 

 Flucinonide 0.5% 

 Clobetasol 0.05% 

ɇɟɪɟɡɨɪɛɢɪɭɟɦɢ ɩɟɪɨɪɚɥɧɢ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ: 

 Budesonide – 3ɦɝ po 3 ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ (ɨɛɳɚ ɞɨɡɚ 9ɦɝ/ɞɟɧ) 
 Beclomethasone – 2ɦɝ ɧɚ 6 ɱɚɫɚ 

Ⱥɜɚɧɫɢɪɚɥɢɬɟ (ɝɟɧɟɪɚɥɢɡɢɪɚɧɢ ɮɨɪɦɢ) ɢɡɢɫɤɜɚɬ ɫɢɫɬɟɦɧɨ ɢ ɜ ɩɨɜɟɱɟɬɨ ɫɥɭɱɚɢ 
ɤɨɦɛɢɧɢɪɚɧɨ ɫɢɫɬɟɦɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ, ɩɨɪɚɞɢ ɬɟɠɤɚɬɚ ɢɡɹɜɚ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ. 
Ɉɛɢɱɚɣɧɚɬɚ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɟ ɦɟɠɞɭ ɫɢɫɬɟɦɟɧ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞ + ɤɚɥɰɢɧɟɜɪɢɧɨɜ 
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ +/- ɦɢɤɨɮɟɧɨɥɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ +/- ɧɟɪɟɡɨɪɛɢɪɭɟɦɢ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ 
 

5.2.2. ɉɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɋɢɫɬɟɦɧɢ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ:  

 Methylprednisolon 1-2 mg/kg.  

 Prednisolon 1 mg/kg 

 ɉɴɪɜɚɬɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ ɫɟ ɨɫɴɳɟɫɬɜɹɜɚ ɧɚ 3 
ɞɟɧ ɨɬ ɧɚɱɚɥɨɬɨ. ɉɪɢ ɤɥɢɧɢɱɧɨ ɩɨɞɨɛɪɟɧɢɟ ɢɥɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ 
ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɞɨ ɨɛɳɨ 7 ɞɧɢ. ɉɪɢ ɩɨɜɥɢɹɜɚɧɟ ɧɚ 
ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɧɚ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢɬɟ ɟ ɫ 0.2 
mg/kg/ɞɟɧ. ɉɪɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɧɚ 3 ɞɟɧ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫ 
ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ ɢɥɢ ɧɟɩɨɜɥɢɹɜɚɧɟ ɧɚ 7 ɞɟɧ ɫɟ ɫɱɢɬɚ, ɱɟ GvHD ɟ 
ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɟɧ ɧɚ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɢ ɫɟ ɩɪɟɦɢɧɚɜɚ ɤɴɦ ɜɬɨɪɚ 
ɥɢɧɢɹ. 
 

ɋɢɫɬɟɦɧɢ ɤɚɥɰɢɧɟɜɪɢɧɨɜɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ: 
 Ɍacrolimus 0.02–0.03 mg/kg. Ɉɩɬɢɦɚɥɧɢɬɟ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɢ 

ɜɚɪɢɪɚɬ ɦɟɠɞɭ 5-10 ng/ml. ɉɪɢ ɞɨɫɬɢɝɧɚɬɢ ɧɢɜɚ, ɧɚɞɜɢɲɚɜɚɳɢ 
ɪɟɮɟɪɟɧɬɧɢɬɟ (ɦɟɠɞɭ 10-15 ng/ml) ɫɟ ɧɚɥɚɝɚ ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɫ 25% 
ɧɚ ɜɫɟɤɢ 2 ɞɧɢ. ɉɪɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹ < 5 ng/ml ɞɨɡɚɬɚ ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɭɜɟɥɢɱɢ ɫ 
25%. 

 Cyclosporine A 3 mg/kg. Ɉɩɬɢɦɚɥɧɢɬɟ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɢ 
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ɜɚɪɢɪɚɬ ɦɟɠɞɭ 200-400 g/l. ɇɚɦɚɥɹɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɡɚɩɨɱɧɟ 
ɧɚ ɞɟɧ 50 ɞɨ ɞɟɧ 60 ɨɬ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ ɩɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ ɩɪɢɡɧɚɰɢ ɧɚ 
GVHD. Ɉɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɪɟɞɭɤɰɢɹɬɚ ɧɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɟ 25 mg/ɫɟɞɦɢɱɧɨ.  

 
Ɇɢɤɨɮɟɧɨɥɨɜɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ: 

 Mycophenolat mofetil – 15 mg/kg ɞɜɚ ɩɴɬɢ ɞɧɟɜɧɨ ɞɨ ɦɚɤɫɢɦɚɥɧɚ ɞɨɡɚ 
3000 mg ɧɚ ɞɟɧ. ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ GVHD ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɞɨɡɚɬɚ ɡɚɩɨɱɜɚ ɨɬ 
ɞɟɧ 60 ɞɨ ɩɴɥɧɨɬɨ ɫɩɢɪɚɧɟ ɧɚ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɚ. 
 

5. 2. 3. ȼɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ɉɪɢ ɪɟɮɪɚɤɬɟɪɟɧ ɧɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ GVHD ɫɟ ɩɪɢɫɬɴɩɜɚ 
ɤɴɦ ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ, ɤɨɹɬɨ ɜɤɥɸɱɜɚ: 
Ⱥɧɬɢɦɟɬɚɛɨɥɢɬɢ (ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɧɚ GVHD): 

 Methotrexate – 15 mg/kg ɧɚ ɞɟɧ +1; 10 mg/kg ɧɚ ɞɟɧ +3,+6,+11. Ɂɚ ɞɚ ɫɟ 
ɢɡɛɟɝɧɚɬ ɬɨɤɫɢɱɧɢɬɟ ɜɴɡɞɟɣɫɬɜɢɹ ɧɚ ɆɌɏ ɟ ɩɪɢɟɬɨ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ Folinic 
acid ɩɨ ɫɥɟɞɧɚɬɚ ɫɯɟɦɚ: 

 12 ɱɚɫɚ ɫɥɟɞ ɩɴɪɜɚɬɚ ɚɩɥɢɤɚɰɢɹ (+1 ɞɟɧ) ɧɚ ɆɌɏ (15 mg/m2) ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ 
Folinic acid (15 mg/m2) ɜɫɟɤɢ 6 ɱɚɫɚ ɜ ɬɪɢ ɞɨɡɢ (ɦɚɤɫ. ȿɞɢɧɢɱɧɚ ɞɨɡɚ = 30 
mg) 

 12 ɱɚɫɚ ɫɥɟɞ ɬɪɟɬɚɬɚ ɚɩɥɢɤɚɰɢɹ (+3 ɞɟɧ) ɧɚ ɆɌɏ (10 mg/m2) ɫɟ ɩɪɢɥɚɝɚ 
Folinic acid 10 mg/m2 ɜɫɟɤɢ 6 ɱɚɫɚ ɜ 4 ɞɨɡɢ (ɦɚɤɫ. Ⱦɨɡɚ 25 mg/m2) 

 24 ɱɚɫɚ ɫɥɟɞ ɩɪɢɥɚɝɚɧɟɬɨ ɧɚ ɫɥɟɞɜɚɳɢɬɟ ɞɨɡɢ ɆɌɏ (+6 ɢ +11 ɞɟɧ) ɫɟ 
ɩɪɢɥɚɝɚ Folinic acid ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɱɚɫɚ ɜ 4 ɞɨɡɢ ( ɦɚɤɫ. Ⱦɨɡɚ 25 mg/m2) 

M-TOR ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ: 
 Sirolimus – ɧɚɬɨɜɚɪɜɚɳɚ ɞɨɡɚ 15 mg/m2, ɩɨɫɥɟɞɜɚɧɚ ɨɬ 5 mg/m2 ɡɚ 13 

ɞɧɢ. Ɍɚɪɝɟɬɧɚ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹ ɜ ɩɥɚɡɦɚɬɚ 3-12 ng/ml. ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ GVHD 
ɤɴɦ 60-90 ɞɟɧ ɞɨɡɚɬɚ ɫɟ ɧɚɦɚɥɹɜɚ ɫ 1/3 ɜɫɟɤɢ 9 ɫɟɞɦɢɰɢ. 

Ⱥɧɬɢɬɢɦɨɰɢɬɟɧ ɝɥɨɛɭɥɢɧ: 
 ATG – ɫɟɥɟɤɬɢɜɟɧ ɢɦɭɧɨɫɭɩɪɟɫɨɪ, ɤɨɣɬɨ ɢɦɚ ɫɩɨɫɨɛɧɨɫɬ ɞɚ ɪɟɞɭɰɢɪɚ 

ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨɬɨ ɰɢɪɤɭɥɢɪɚɳɢ Ɍ-ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ (ɬɢɦɭɫ-ɡɚɜɢɫɢɦɢ). 6 mg/kg ɡɚ 4 
ɞɧɢ ɢɥɢ 2,5 mg/kg ɧɚ ɞɟɧ 1,3,5 ɢ 7; 

Ⱥɧɬɢ- CD52 ɚɧɬɢɬɹɥɨ: 
 Alemtuzumab – ɯɭɦɚɧɢɡɢɪɚɧɨ ɦɨɧɨɤɥɨɧɚɥɧɨ ɚɧɬɢ CD52 ɚɧɬɢɬɹɥɨ. 

Ⱦɨɡɚɬɚ ɜɚɪɢɪɚ ɦɟɠɞɭ 40-60 mg/ɞɟɧ ɧɚ ɞɟɧ -2 ɢ -1 ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ 
ɠɟɥɚɧɚɬɚ ɫɬɟɩɟɧ ɧɚ Ɍ- ɢ ȼ- ɥɢɦɮɨɰɢɬɧɚ ɞɟɩɥɟɰɢɹ. 

Ⱥɧɬɢ-TNF ɚɧɬɢɬɟɥɚ: 
 Infliximab – 10 mg/kg/ɞɟɧ ɜɟɧɨɡɧɨ 1 ɩɴɬ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɡɚ 1-4 ɫɟɞɦɢɰɢ 

 Etanercept – 25 mg s.c. 2 ɩɴɬɢ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɩɪɟɡ ɢɧɬɟɪɜɚɥ ɨɬ 72 ɱɚɫɚ ɡɚ 4-8 
ɫɟɞɦɢɰɢ 

ɂɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɧɚ ɚɞɟɧɨɡɢɧ ɞɟɚɦɢɧɚɡɚɬɚ: 

 Pentostatin – 1,5 mg/m2  ɨɬ 1 ɞɨ 3 ɞɟɧ ɢ ɨɬ 15 ɞɨ 17 ɞɟɧ 
JAK2 ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ: 

 Ruxolitinib – 2ɯ10 mg ɧɚ ɞɟɧ. ɉɴɪɜɚ ɨɰɟɧɤɚ ɨɬ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɜɚ ɧɚ 
ɞɟɧ 28, ɩɪɢ ɧɚɦɚɥɹɜɚɧɟ ɧɚ ɫɢɦɩɬɨɦɢɬɟ ɢɥɢ ɫɬɚɰɢɨɧɢɪɚɧɟ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɬɚ ɫɟ 
ɩɪɨɞɴɥɠɚɜɚ ɞɨ ɞɟɧ 56. 

ȿɤɫɬɪɚɤɨɪɩɨɪɚɥɧɚ ɮɨɬɨɮɟɪɟɡɚ: 
 ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɦɟɠɞɭ ɥɟɜɤɚɮɟɪɟɡɚ ɢ ɮɨɬɨɞɢɧɚɦɢɱɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ, ɩɪɢ ɤɨɹɬɨ 

ɤɪɴɜɬɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɚ ɫɟ ɨɛɪɚɛɨɬɜɚ ɫ 8-ɦɟɬɨɤɫɢɩɫɨɪɚɥɟɧ ɩɨɫɥɟɞɜɚɧ ɨɬ 
ɭɥɬɪɚɜɢɨɥɟɬɨɜɚ ɪɚɞɢɚɰɢɹ ɢ ɫɥɟɞ ɬɨɜɚ ɫɟ ɪɟɢɧɮɭɡɢɪɚ ɨɛɪɚɬɧɨ. ɐɟɥɬɚ ɧɚ 
ɮɨɬɨɮɟɪɟɡɚɬɚ ɟ ɞɚ ɫɟ ɩɨɫɬɢɝɧɟ ɢɦɭɧɨɦɨɞɭɥɚɰɢɹ ɱɪɟɡ ɥɟɜɤɨɰɢɬɧɚ 
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ɚɩɨɩɬɨɡɚ ɢ ɮɚɝɨɰɢɬɨɡɚ ɧɚ ɚɩɨɩɬɨɬɢɱɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ ɨɬ 
ɚɧɬɢɝɟɧɩɪɟɞɫɬɚɜɹɳɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ. Ɉɛɢɤɧɨɜɟɧɨ ɮɨɬɨɮɟɪɟɡɚɬɚ ɫɟ ɤɨɦɛɢɧɢɪɚ 
ɫ ɞɪɭɝɚ ɫɢɫɬɟɦɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ (ɧɚɩɪ. ɤɚɥɰɢɧɟɜɪɢɧɨɜ ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ ɢɥɢ JAK-
ɢɧɯɢɛɢɬɨɪ) 

Tocilizumab – 8 mg/kg ɜɫɟɤɢ 3-4 ɫɟɞɦɢɰɢ ɞɨ ɩɨɫɬɢɝɚɧɟ ɧɚ ɩɴɥɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɫɥɟɞ 
ɤɨɟɬɨ 4 mg/kg ɡɚ 3-4 ɫɟɞɦɢɰɢ 
ɂɧɮɭɡɢɹ ɧɚ ɦɟɡɟɧɯɢɦɧɢ ɫɬɪɨɦɚɥɧɢ ɤɥɟɬɤɢ 

 ɦɟɡɟɧɯɢɦɧɢɬɟ ɤɥɟɬɤɢ ɭɩɪɚɠɧɹɜɚɬ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɧɚ ɫɭɩɪɟɫɢɹ, ɩɨɥɹɪɢɡɢɪɚɬ 
ɦɚɤɪɨɮɚɝɢɬɟ ɢ ɦɨɧɨɰɢɬɢɬɟ, ɢɧɞɭɰɢɪɚɬ Ɍ-ɪɟɝɭɥɚɬɨɪɧɢ ɥɢɦɮɨɰɢɬɢ ɢ 
ɫɟɤɪɟɬɢɪɚɬ ɪɚɡɬɜɨɪɢɦɢ ɮɚɤɬɨɪɢ, ɫɩɨɦɚɝɚɳɢ ɡɚ ɬɴɤɚɧɧɚɬɚ ɪɟɩɚɪɚɰɢɹ. 
Ⱦɨɡɚ 1-10ɯ106/kg ɧɚ ɪɟɰɢɩɢɟɧɬɚ 
 

5.2.4. Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 
ȼɴɡɧɢɤɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɨɫɬɪɚɬɚ ɮɨɪɦɚ GVHD ɟ ɫɜɴɪɡɚɧɨ ɫ ɞɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɚ 
ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɩɨ ɜɢɞ ɤɨɦɩɥɢɤɚɰɢɢ ɜ ɪɚɧɧɢɹ 
ɩɨɫɬɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɨɧɟɧ ɩɟɪɢɨɞ (ɧɚɣ-ɱɟɫɬɨ ɜɢɪɭɫɧɢ, ɛɚɤɬɟɪɢɚɥɧɢ ɢ ɦɢɤɨɬɢɱɧɢ). 
GVHD ɟ ɩɪɟɞɩɨɫɬɚɜɤɚ ɡɚ ɪɟɚɤɬɢɜɚɰɢɹ ɧɚ CMV, EBV, HHV6, Polioma BK virus – 
ɢɧɮɟɤɰɢɢ. Ɇɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟɬɨ, ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚɬɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɜɢɪɭɫɧɢɬɟ 
ɢɧɮɟɤɰɢɢ ɟ ɫɜɴɪɡɚɧɨ ɫ ɩɨɞɨɛɪɹɜɚɧɟ ɧɚ ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬɬɚ ɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɢɪɚɧɢɬɟ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢ. 
 
ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ CMV ɢɧɮɟɤɰɢɹ, ɩɪɢ ɫɬɪɢɤɬɧɨ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ 
ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɱɪɟɡ PCR ɧɚɥɚɝɚ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɚɧɬɢɜɢɪɭɫɧɢ ɦɟɞɢɤɚɦɟɧɬɢ: 
ɋɪɟɞɫɬɜɨ ɧɚ ɢɡɛɨɪ ɡɚ ɩɴɪɜɚ ɥɢɧɢɹ ɬɟɪɚɩɢɹ ɧɚ CMV, HHV-6, HHV-8 ɜɢɪɭɫɧɚ 
ɢɧɮɟɤɰɢɹ: 

 Ganciclovir 10 mg/kg ɧɚ 12 ɱɚɫɚ ɡɚ 14 ɞɧɢ; ɫɥɟɞ ɧɟɝɚɬɢɜɢɪɚɧɟ ɧɚ 
ɜɢɪɭɫɧɚɬɚ ɪɟɩɥɢɤɚɰɢɹ 5 mg/kg ɡɚ 14 ɞɧɢ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

ɋɪɟɞɫɬɜɨ ɧɚ ɢɡɛɨɪ ɡɚ ɜɬɨɪɚ ɥɢɧɢɹ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɪɟɡɢɫɬɟɧɬɧɚ CMV, HHV-6, HHV-8 
ɜɢɪɭɫɧɚ ɢɧɮɟɤɰɢɹ: 

 Foskarnet 90 mg/kg ɧɚ 12 ɱɚɫɚ ɡɚ 14 ɞɧɢ; ɫɥɟɞ ɧɟɝɚɬɢɜɢɪɚɧɟ ɧɚ ɜɢɪɭɫɧɚɬɚ 
ɪɟɩɥɢɤɚɰɢɹ 90 mg/kg ɡɚ 14 ɞɧɢ ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɨ ɥɟɱɟɧɢɟ 

 Cidofovir 5 mg/kg ɜɟɞɧɴɠ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɡɚ 2 ɫɟɞɦɢɰɢ; 5 mg/kg ɩɪɟɡ 2 ɫɟɞɦɢɰɢ 
ɩɨɞɞɴɪɠɚɳɚ ɬɟɪɚɩɢɹ 

 Maribavir 1200 mg ɧɚ 12 ɱɚɫɚ ɡɚ 24 ɫɟɞɦɢɰɢ 

ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ EBV ɢɧɮɟɤɰɢɹ, ɩɪɢ ɫɬɪɢɤɬɧɨ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɨ 
ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɱɪɟɡ PCR ɢ ɫɬɪɢɤɬɧɨ ɦɨɧɢɬɨɪɢɪɚɧɟ ɡɚ ɜɴɡɧɢɤɜɚɧɟ ɧɚ PTLD 
(ɩɨɫɬɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɨɧɧɢ ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɢ ɧɟɨɩɥɚɡɢɢ ɫɜɴɪɡɚɧɢ ɫ EBV 
ɢɧɮɟɤɰɢɹ) 

 Valaciclovir 4000 mg ɧɚ ɞɟɧ ɪɚɡɩɪɟɞɟɥɟɧɢ ɜ 5 ɩɪɢɟɦɚ 

 Rituximab 375 mg/m2 1 ɩɴɬ ɫɟɞɦɢɱɧɨ ɡɚ 4 ɫɟɞɦɢɰɢ ɢɥɢ ɞɨ ɧɟɝɚɬɢɜɢɪɚɧɟ 
ɧɚ ɜɢɪɭɫɧɚɬɚ ɪɟɩɥɢɤɚɰɢɹ 

 ɉɨɥɢɤɥɨɧɚɥɧɢ ɢɦɭɧɨɝɥɨɛɭɥɢɧɢ (Octagam 10%) 1000 mg/kg ɡɚ 3 ɞɧɢ 

ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ ɥɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ɫɢɧɭɫɨɢɞɚɥɟɧ ɨɛɫɬɪɭɤɬɢɜɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ:  
ɋɢɧɭɫɨɢɞɚɥɧɢɹ ɨɛɫɬɪɭɤɬɢɜɟɧ ɫɢɧɞɪɨɦ, ɩɨɡɧɚɬ ɤɚɬɨ ȼɟɧɨ-ɨɤɥɭɡɢɜɧɚ ɛɨɥɟɫɬ, ɫɟ 
ɢɡɪɚɡɹɜɚ ɜ ɨɤɥɭɡɢɹ ɧɚ ɜɟɧɭɥɢɬɟ, ɩɨɪɨɞɟɧɚ ɨɬ ɫɢɧɭɫɨɢɞɚɥɧɚ ɟɧɞɨɬɟɥɧɚ ɭɜɪɟɞɚ, 
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ɫɭɟɧɞɨɬɟɥɟɧ ɟɞɟɦ, ɤɨɟɬɨ ɜɨɞɢ ɞɨ ɨɛɫɬɪɭɤɰɢɹ ɧɚ ɤɪɴɜɧɢɹ ɬɨɤ, 
ɯɟɩɚɬɨɰɟɥɭɥɚɪɧɚ/ɢɧɬɟɪɫɬɢɰɢɚɥɧɚ ɛɟɥɨɞɪɨɛɧɚ ɧɟɤɪɨɡɚ ɢ ɪɚɡɜɢɬɢɟɬɨ ɧɚ 
ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ. 
Baltimore ɤɪɢɬɟɪɢɢ 

-ɫɟɪɭɦɟɧ ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ >34 ɦɤɦɨɥ/ɥ ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɬɟ 21 ɨɬ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ ɢ ɩɨɧɟ 
2 ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 1. ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ, 2. >5% ɩɨɤɚɱɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɥɟɫɧɨɬɨ ɬɟɝɥɨ 
3.ɚɫɰɢɬ 

Seattle ɤɪɢɬɟɪɢɢ 

Ɍɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɚɬ ɢɡɩɴɥɧɟɧɢ 2 ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɬɟ 20 ɞɧɢ ɨɬ 
ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹɬɚ: 

 ɫɟɪɭɦɧɢɹ ɛɢɥɢɪɭɛɢɧ > 34 ɦɤɦɨɥ/ɥ 

 ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɹ ɫ ɛɨɥɤɚ ɜ ɝɨɪɟɧ ɞɟɫɟɧ ɤɨɪɟɦɟɧ ɤɜɚɞɪɚɧɬ 

 >2% ɩɨɤɚɱɜɚɧɟ ɧɚ ɬɟɥɟɫɧɨɬɨ ɬɟɝɥɨ ɨɬ ɢɡɯɨɞɧɢɬɟ ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ 

ɉɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ ɢ Ʌɟɱɟɧɢɟ ɧɚ ȼɈȻ: 
 ɍɪɡɨɞɟɨɤɫɢɯɨɥɟɜɚɬɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ  
 Defibrotide - ɫɩɚɞɚ ɤɴɦ ɝɪɭɩɚɬɚ ɧɚ ɚɧɬɢɬɪɨɦɛɨɬɢɱɧɢɬɟ ɫɪɟɞɫɬɜɚ. 

ɂɡɩɨɥɡɜɚ ɫɟ ɡɚ ɩɪɨɮɢɥɚɤɢɪɚɧɟ ɨɛɪɚɡɭɜɚɧɟɬɨ ɧɚ ɤɪɴɜɧɢ ɫɴɫɢɪɟɰɢ ɢ 
ɩɨɦɚɝɚ ɡɚ ɪɚɡɪɭɲɚɜɚɧɟɬɨ ɢɦ ɱɪɟɡ ɭɜɟɥɢɱɚɜɚɧɟ ɧɢɜɚɬɚ ɧɚ ɩɪɨɫɬɚɝɥɚɧɞɢɧ 
I2, E2 ɢ ɩɪɨɫɬɚɰɢɤɥɢɧ. Ɉɫɜɟɧ ɚɧɬɢɬɪɨɦɛɨɬɢɱɧɨ, ɞɟɮɢɛɪɨɬɢɞɴɬ 
ɩɪɢɬɟɠɚɜɚ ɢ ɩɪɨɬɢɜɨɜɴɡɩɚɥɢɬɟɥɧɨ ɞɟɣɫɬɜɢɟ. 

 Ʌɟɱɟɧɢɟɬɨ ɡɚɩɨɱɜɚ ɫ ɞɨɡɚ 6,25 mg/kg ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɱɚɫɚ. 
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ˋ̭̌т ϱ. ʿ̛̬ло̙е̛̦я 

ʿˀʰЛОʮʫʻʰʫ №1 – ˃ʫˀʤʿʫʦ˃ʰˋʻʰ ʿˀО˃ОКОЛʰ 

Оˁ˃ˀʰ ʺʰʫЛОʰʪʻʰ ЛʫʦКʫʺʰʰ 

 

͞ϳ+ϯ͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cytarabine ≥100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-7 

IdaruďiĐiŶ ̛л̛ ≥60 mg/m
2/д̦е̦̏о   i.v. 1-3  

̛л̛  
1,3,5 Mitoxantrone ≥12 mg/m

2/д̦е̦̏о   i.v. 

 

͞ϳ+ϯ ̭ MidostauriŶ*͟ – о̺̍о Ϯ ̛̦дук̶̛о̛̦̦ ̶̛к̻л̌  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cytarabine ≥ϭ00 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-7 

Midostaurin 50 mg p.o. 8,21 

 

͞ Fludarabine + Cytarabine ± ̦̌т̶̛̬̌кл̛̦͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Fludarabine ≥ϯϬ mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Cytarabine ≥ϭϬ00 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Filgrastim 5 µg/kg/д̦е̦̏о 
i.v. 

 

0 – до 
̦еут̬о̴̛л̛ 

̦̌д Ϭ,ϱ ̵ 
10

9
/L 

± IdaruďiĐiŶ ̛л̛ ≥8 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 3-5 

Mitoxantrone ≥7 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,3,5 

 

 ͞HiDAC + ̦̌т̶̛̬̌кл̛̦͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cytarabine 

 

≥Ϯ X ϮϬ00 mg/m
2/д̦е̦̏о 

̛л̛ 
i.v. 1-6 

 ≥Ϯ X ϯϬ00 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Idarubicin  ≥12 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

 

͞HiDAC͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cytarabine 

 
≥Ϯ X ϮϬ00 mg/m

2/д̦е̦̏о 

̛л̛ 
i.v. 1-4 

 ≥Ϯ X ϭϬ00 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 
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͞HiDAC + Midostaurin͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cytarabine 
≥Ϯ X ϮϬ00 mg/m

2/д̦е̦̏о 

̛л̛ 
i.v. 

1-3 

̛л̛ ϭ,ϯ,ϱ 

 ≥Ϯ X ϭϬ00 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

1-3 

̛л̛ ϭ,ϯ,ϱ 

Midostaurin 50 mg ̬.о. 8-21 

 

͞ˁт̦̌д̬̌т̦о до̚о̏ CǇtaraďiŶe ± ̦̌т̶̛̬̌кл̛̦͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cytarabine 
≥ϭϬϬ mg/m

2/д̦е̦̏о 

̛л̛ 
i.v. 

1-5 

̛л̛ ϭ-7 

± Idarubicin  

̛л̛ 
≥12 mg/m

2/д̦е̦̏о i.v. 
1-Ϯ ̛л̛ ϭ,ϯ 

̛л̛ 

1-ϯ ̛л̛ ϭ,ϯ,ϱ Mitoxantrone ≥12 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

 

͞MEC - Mitoxantrone, Etoposide, Cytarabine͟ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cytarabine 1000 mg/m
2/д̦е̦̏о ̛л̛ i.v. 1-5 

Etoposide 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Mitoxantrone 8 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

 

͞CLARA - Clofarabine, Cytarabine ± Idarubicin͟ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cytarabine ≥ϭϬϬϬ mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Clofarabine ≥ϰϬ mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Filgrastim 5 µg/kg/д̦е̦̏о i.v. 

0 – до 
̦еут̬о̴̛л̛ 
̦̌д Ϭ,ϱ̵ϭϬ9

/l 

Idarubicin ≥ϴ mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 3,4,5 

 

͞ATRA + IdaruďiĐiŶ ̛̦дук̶̛я͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ATRA *  ≥ϰϱ mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 

 

1-до 
̬е̛̛̥̭́, ̦о 

<ϵϬ д̛̦ 

Idarubicin ≥ϭϮmg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2,4,6,8 

 

͞ATRA + Arsenic trioxide ̛̦дук̶̛я͟ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 



288 

 

ATRA*  ≥ϰϱ mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-до 

̬е̛̛̥̭́, ̦о 
<ϵϬ д̛̦ 

Arsenic trioxide*  0.15 mg/kg/д̦е̦̏о i.v. 

 

 ͞ATRA + IdaruďiĐiŶ + Mitoxantrone ко̦̭ол̛д̶̛̌я͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

1
-̏̌

 ко̦̭ол̛д̌ц̛я 

ATRA*  45 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-15 

Idarubicin 5 mg/kg/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

2
-̬̌

 ко̦̭ол̛д̌ц̛я 

ATRA*  45 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-15 

Mitoxantrone 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

3
-т̌

 ко̦̭ол̛д̌ц̛я 

ATRA*  45 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-15 

Idarubicin 5 mg/ m
2/д̦е̦̏о i.v.  1 

 

͞ATRA + Arsenic trioxide ко̦̭ол̛д̶̛̌я͟ ;̦̌ ̭̏ек̛ ϴ ̭ед̶̛̛̥, до ϰ ̶̛к̻л̌Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ATRA*  45 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-14 

Arsenic trioxide*  0.15 mg/kg/д̦е̦̏о 
i.v. 1-5, 8-12,  

15-19, 22-26 

 

͞ATRA + IdaruďiĐiŶ+Arsenic trioxide ко̦̭ол̛д̶̛̌я͟ ;̦̌ ̭̏ек̛ ϴ ̭ед̶̛̛̥, до 
ϰ ̶̛к̻л̌Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ATRA*  45 mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 

 

1-до 
̬е̛̛̥̭́, ̦о 

<ϵϬ д̛̦ 

Idarubicin ≥ϭϮ mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2, 4, 6, 8 

± Arsenic trioxide*  ≥0.15 mg/kg/д̦е̦̏о i.v. 

1-до 
̬е̛̛̥̭́, ̦о 

<ϵϬ д̛̦ 

 

͞ATRA + IdaruďiĐiŶ+Cytarabine ко̦̭ол̛д̶̛̌я ϭ͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ATRA*  45 mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 

 

1-ϭϱ де̦ 

Idarubicin 5 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2,3,4 

Cytarabine 1000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2,3,4  

 

 

͞MitoǆaŶtroŶe + ATRA ко̦̭ол̛д̶̛̌я Ϯ͟ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 
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Mitoxantrone 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2,3,4,5 

ATRA * 45 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2,3,4,5 

 

͞ATRA + IdaruďiĐiŶ+Cytarabine ко̦̭ол̛д̶̛̌я ϯ͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ATRA*  45 mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 

 

1-ϭϱ де̦ 

Idarubicin 12 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cytarabine 150 mg/m
2/д̦е̦̏о s.c. 1,2,3,4  

 

 

ЛʰʺˇОʺʰ, ˈˀОʻʰˋʻʤ ЛʰʺˇОˉʰ˃ʻʤ ЛʫʦКʫʺʰЯ 

 

͞FCR (Fludarabine, Cyclophosphamide, Rituximab)͟ ;̦̌ ̭̏ек̛ Ϯϴ де̦̌Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

FludaraďiŶе 25 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Cyclophosphamide  250 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Rituximab 375-500 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

͞FC (Fludarabine, Cyclophosphamide)͟ ;̦̌ ̭̏ек̛ Ϯϴ де̦̌Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

FludaraďiŶе 25 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Cyclophosphamide  250 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

 
͞FR (Fludarabine, Rituximab)͟ ;̦̌ ̭̏ек̛ Ϯϴ де̦̌Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

FludaraďiŶе 25 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Rituximab 375-500 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

͞ʦR (Bendamustine, Rituximab)͟ ;̦̌ ̭̏ек̛ Ϯϴ де̦̌Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bendamustine 70-90 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-2 

Rituximab 375-500 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

͞ChloraŵďuĐil, Rituǆiŵaď͟ ;̦̌ ̭̏ек̛ Ϯϴ де̦̌Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Chlorambucil 10 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-7 

Rituximab 375-500 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

͞ChloraŵďuĐil, Ofatumumab͟ ;̦̌ ̭̏ек̛ Ϯϴ де̦̌Ϳ 
INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̌ч̛̦ ̦̌ ʪ̛̦ ̦̌ 
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п̛̬ло̙е̛̦е п̛̬ло̙е̛̦е 

Chlorambucil 10 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-7 

Ofatumumab* 300 (+1000) mg д̦е̦̏о i.v. 1 (+8) 

 

͞ChloraŵďuĐil, Obinutuzumab͟ ;̦̌ ̭̏ек̛ Ϯϴ де̦̌Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

1
-̛̏

 ц̛к̻л    

Chlorambucil 0.5 mg/kg/д̦е̦̏о p.o. 1,15 

Obinutuzumab 

100 mg/д̦е̦̏о 

900 mg/д̦е̦̏о 

1000 mg/д̦е̦̏о 

i.v. 

i.v. 

i.v. 

1 

2 

8,15 

2-6
-т̛

 ц̛к̻л    

Chlorambucil 0.5 mg/kg/д̦е̦̏о p.o. 1,15 

Obinutuzumab 1000 mg/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

͞HDMP + Rituǆiŵaď͟ ;̦̌ ̭̏ек̛ Ϯϴ де̦̌Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

High dose 

Methylprednisolon

e (HDMP) 

1 gm/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 

 
1-3 

Rituximab 375  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,7,14,21 

 

͞Chlorambucil + Methylprednisolone͟ ;̦̌ ̭̏ек̛ ϭϰ де̦̌Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Methylprednisolon

e  
80 mg/д̦е̦̏о 

i.v. 1-5 

Chlorambucil 30  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1 

 

 ͞Idelalisiď + Rituǆiŵaď͟ ;до п̬о̬̐е̛̭я ̛л̛ ̦еп̛̬е̥л̛̏̌ ток̛̭ч̦о̭тͿ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Idelalisib 2 x 150 mg/д̦е̦̏о ̬.о. 1-3 

Rituximab 375  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

1, 8, 15, 22,      

29, 36, 43, 50 
 

͞IďrutiŶiď + BR͟ ;до п̬о̬̐е̛̭я ̛л̛ ̦еп̛̬е̥л̛̏̌ ток̛̭ч̦о̭тͿ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Ibrutinib ϰϮϬ ŵg/д̦е̦̏о ̬.о. 1 до 
п̬о̬̐е̛̭́ 

1
-̛̏

 ц̛к̻л    

Bendamustine 70 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-3 

Rituximab 375  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

2-6
-т̛

 ц̛к̻л    

Bendamustine 70 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-2 
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Rituximab 500 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

 ͞R-CHOP͟ ;̦̌ ϭϰ ̛л̛ ̦̌ Ϯϭ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cyclophosphamide 750 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Doxorubicin 50 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 1.4-2 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Methylprednisolon 40  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

 
͞CHOP͟ ;̦̌ ϭϰ ̛л̛ ̦̌ Ϯϭ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cyclophosphamide 750 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Doxorubicin 50 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 1.4-2 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Methylprednisolon 40 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

 
 ͞CHOEP͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cyclophosphamide 750  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Doxorubicin 50  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 1.4   mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Etoposide 100   mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Prednisone 100  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

 
͞R-ACVBP͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Rituximab 375  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cyclophosphamide 1200  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Doxorubicin 50  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vindesine 2 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Bleomycin 10  mg /д̦е̦̏о i.v. 5 

Prednisone 60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Filgrastim  ϱ µg/kg/д̦е̦̏о i.v. 6-13 

 
͞R-ŵiŶiCHOP͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cyclophosphamide 400 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Doxorubicin 25  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 1 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Prednisone 40 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

 



292 

 

 
͞R-CVP͟ ;̦̌ 21 д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Rituximab 375  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cyclophosphamide 750  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 1.4 - 2  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Prednisone 100  mg/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

 
͞CVP͟ ;̦̌ 21 д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cyclophosphamide 750 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 1.4 mg/m
2/д̦е̦̏о  i.v. 1 

Prednisone 100 mg/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

 
͞R-GCVP͟ ;̦̌ 21 д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Gemcitabine 1000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

Cyclophosphamide 750 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 1.4-2 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Prednisone 100 mg/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

 

 ͞R-CEPP͟ ;̦̌ 21 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Rituximab 375  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cyclophosphamide 600  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

Etoposide 
70 mg/m

2/д̦е̦̏о 

140 mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 

i.v. 

1 

2-3 

Procarbazine 60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-10 

Prednisone 60  mg/д̦е̦̏о i.v. 1-10 
 

͞R-DHAP͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Rituximab 375  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Dexamethasone 40  mg/ д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Cisplatin 100  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cytarabine 2 X 2  g/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2 

 

͞DHAP͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Dexamethasone 40  mg/ д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Cisplatin 100  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 
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Cytarabine 2 X 2  g/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2 

 

 ͞R-ICE͟ ;̦̌ 14 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Ifosfamid 5  g/m
2
/ д̦е̦̏о i.v. 2 

MESNA 5  g/m
2
/ д̦е̦̏о i.v. 2 

Etoposide 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 3-5 

Carboplatin 

ϱ ǆ ;ϱ ̵ [к̬е̌т. кл̛̬̻̦̭ + 
Ϯϱ]Ϳ ̦е по̏е̸е от ϴϬϬ 
mg/ д̦е̦̏о 

i.v. 1-3 

Filgrastim ϱ µg/kg/д̦е̦̏о i.v. 7-14 
 

͞ICE͟ ;̦̌ ϭϰ-Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Ifosfamid 5  g/m
2
/ д̦е̦̏о i.v. 2 

MESNA 5  g/m
2
/ д̦е̦̏о i.v. 2 

Etoposide 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 3-5 

Carboplatin ϱ ǆ ;ϱ ̵ [к̬е̌т. кл̛̬̻̦̭ + 
Ϯϱ]Ϳ ̦е по̏е̸е от ϴϬϬ 
mg/ д̦е̦̏о 

i.v. 1-3 

Filgrastim  5 µg/kg/д̦е̦̏о i.v. 7-14 
 

͞VIHA͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Vinorelbin 20 mg/ m
2
 i.v. 1 

Ifosfamid 2,500 mg/m
2
/ д̦е̦̏о i.v. 1,2,3 

MESNA 2,600 mg/m
2
/ д̦е̦̏о i.v. 1,2,3 

Cytarabine 2 x 1500 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2 

Filgrastim  ϱ µg/kg/д̦е̦̏о i.v. 7-12 
 

͞R - VIHA͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Vinorelbin 20 mg/ m
2
 i.v. 1 

Ifosfamid 2,500 mg/m
2
/ д̦е̦̏о i.v. 1,2,3 

MESNA 2,600 mg/m
2
/ д̦е̦̏о i.v. 1,2,3 

Cytarabine 2 x 1500 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2 

Filgrastim  ϱ µg/kg/д̦е̦̏о i.v. 7-12 

Rituximab 375 mg/ m
2
 i.v. 1 

 

͞IVE͟ ;̦̌ ϭϰ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Epirubicin 50 mg/m
2
/ д̦е̦̏о i.v. 1 

Etoposide 200 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 
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Ifosfamide 3000 mg/m
2
/ д̦е̦̏о i.v. 1-3 

 

͞ESHAP͟ ;̦̌ ϭϰ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Etoposide 40 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Methylprednisolone 500 mg/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Cisplastin 25 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Cytarabine 2 g/m
2/д̦е̦̏о i.v. 5 

 

͞EPOCH͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Doxorubicin 10  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-4 

Etoposide 50  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-4 

Vincristine 0.4  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-4 

Cyclophosphamide 750 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 6 

Methylprednisolone 60 mg/ д̦е̦̏о i.v. 1-6 

 

͞R-EPOCH͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Doxorubicin 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-4 

Etoposide 50 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-4 

Vincristine 0.4 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-4 

Cyclophosphamide 750 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 6 

Methylprednisolone 60 mg/ д̦е̦̏о i.v. 1-6 

 

͞DA-EPOCH͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Doxorubicin 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Etoposide 50 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Vincristine 0.4 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Cyclophosphamide 750 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 5 

Prednisone 60 mg/ д̦е̦̏о i.v. 1-5 

 
 ͞MINE (mesna, ifosfamide, mitoxantrone, etoposide)͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Ifosfamide 1330 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

MESNA 1330  mg/ д̦е̦̏о + 500 

ŵg ̦̌ ϰ-т̛ ̸̭̌ 

i.v. 1-3 

Etoposide 65 mg/ д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Mitoxantrone 8 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 
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͞GemOx͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Gemcitabine 1000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,14 

Oxaliplatin 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,14 

 

͞CEPP͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cyclophosphamide 600 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

Etoposide 
70 mg/m

2/д̦е̦̏о 

140 mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 
1 

2-3 

Procarbazine 60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-10 

Prednisone 60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-10 

 

͞CEOP͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cyclophosphamide 750 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 1.4 - 2 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Etoposide 50 mg/m
2/д̦е̦̏о 

100 mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 

i.v. 

1 

2-3 

Prednisone 100  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

 

͞GemVin͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Gemcitabine 1000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

Vinorelbine 25-30 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

 

͞GVP͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Gemcitabine 1000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

Vinorelbine 30 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

Methylprednisone 100 mg/д̦е̦̏о i.v. 1-8 
 

͞Hyper CVAD (Cyclophosphamide, Vincristine, Doxorubicin, 

Dexamethasone, ̌лте̛̬̦̬̺̌ ̭  Methotreǆate ̛ CǇtaraďiŶe)͟ ;ˀеду̏̌т ̭е  
ϭ ̛ Ϯ ̶̛к̻л ̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʥлок ʤ    

Cyclophosphamide 300 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,3 

Vincristine 1.4 mg/д̦е̦̏о i.v. 4,11 

Doxorubicin 50  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 4,5 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о i.v. 1-4, 11-14 

ʥлок B    

Methotrexate 200 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. bolus 1 
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800 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

̦еп̬ек̻̭̦̌т̌ 

 

1 

Cytarabine 3000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-3 

 

͞R-Hyper CVAD (Rituximab + Cyclophosphamide, Vincristine, Doxorubicin, 

DeǆaŵethasoŶe, ̌лте̛̬̦̬̺̌ ̭  Methotreǆate ̛ CǇtaraďiŶeͿ͟ ;ˀеду̏̌т ̭е  
ϭ ̛ Ϯ ̶̛к̻л ̦̌ Ϯϭ д̦r) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʥлок ʤ    

Cyclophosphamide 300 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,3 

Vincristine 1.4  - 2 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 4,11 

Doxorubicin 50  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 4,5 

Dexamethasone 40  mg/ д̦е̦̏о i.v. 1-4, 11-14 

Rituximab 375  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

ʥлок B    

Methotrexate 200 mg/m
2/д̦е̦̏о 

800 mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. bolus 

i.v. 

̦еп̬ек̻̭̦̌т̌ 

1 

 

1 

Cytarabine 3000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-3 

Rituximab 375  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

͞Nordic Protocol (Maxi-CHOP aŶd High Dose CǇtaraďiŶeͿ͟ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Ц̛к̻л ϭ: ʺ̌ǆi-CHOP-21 

Cyclophosphamide 1200 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Doxorubicin 75  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 2 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Prednisolone 100  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-5 

Ц̛к̻л Ϯ ̛ ϰ: R-High Dose Cytarabine 

Rituximab 375  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cytarabine 3000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-2 

Ц̛к̻л ϯ ̛ ϱ: R- ʺ̌ǆi-CHOP-21 

Rituximab 375  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cyclophosphamide 1200 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Doxorubicin 75  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 2 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Prednisolone 100  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-5 

Ц̛к̻л ϯ ̛ ϱ: R- ʺ̌ǆi-CHOP-21 

Rituximab 375  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,9 

Cytarabine 3000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2 

 

͞BEAM͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Carmustine 300 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Etoposide 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-5 
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Cytarabine 400 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-5 x 2 д̛̦ 

Melphalan 140 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 6 

 

͞BEAC͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Carmustine 300 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Etoposide 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-5 

Cytarabine 400 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-5  x Ϯд̛̦ 

Cyclophosphamide 1.5 g/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-5 

 
 

 ͞Bortezoŵiď*±Rituǆiŵaď*͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,4,8,11 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

͞Bortezoŵiď*+DeǆaŵethasoŶe͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,4,8,11 

Dexamethasone 40mg/ д̦е̦̏о i.v. 1,4,8,11 

 

͞BRD ;Bortezoŵiď*+DeǆaŵethasoŶe+RituǆiŵaďͿ͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,4,8,11 

Dexamethasone 40mg/ д̦е̦̏о i.v. 1,4,8,11 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

͞CaRD ;Carfilzoŵiď*+DeǆaŵethasoŶe+RituǆiŵaďͿ͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Carfilzomib 20 mg/m
2/д̦е̦̏о 

36 mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. ;̶̛к̻л ϭͿ 
i.v. ;̶̛к̻л Ϯ-

6) 

1,2,8,9 

Dexamethasone 40mg/ д̦е̦̏о i.v. 1,2,8,9 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2,9 

 

       ͞CǇĐlophosphaŵide+PredŶisoŶe ̛л̛ DeǆaŵethasoŶe ± Rituǆiŵaď͟;̦̌ Ϯϭ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cyclophosphamide 200 mg/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Dexamethasone 8mg/ д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

͞Thalidoŵide ± Rituǆiŵaď͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 
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INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Thalidomide 50-200 mg/д̦е̦̏о p.o. 1-28 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

͞ChP ;ChloraŵďuĐil ± PredŶisoloŶͿ͟ ;̦̌ Ϯϴ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Chlorambucil 40  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1 

Prednisolon 60 mg/д̦е̦̏о Ip.o. 1-5 

 

͞FludaraďiŶe ± Rituǆiŵaď͟ ;̦̌ Ϯϴ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Fudarabine 25  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

͞AspaMetDeǆ͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʺethotreǆate 3000  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о i.v. 4 

L-asparaginase 6000  U/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2,4,6,8 

ˁ̌ FoliŶat 4 X 15 mg/ д̦е̦̏о i.v. 2-4 

 

͞SMILE͟ ;̦̌ Ϯ1 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʺethotreǆate 2000  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Ifosfamide 1500 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-4 

Etoposide 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-4 

L-asparaginase 6000  U/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 8-10, 

12,14,16,18,2

0 

Dexamethasone 40  mg/д̦е̦̏о i.v. 2-4 

ˁ̌ FoliŶat 4 X 15 mg/ д̦е̦̏о i.v. 2-4 

Mesna 1500 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-4 

 

͞GELOX͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Gemcitabine 800 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

Oxaliplatin 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Pegaspergase 2500  U/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

 

͞Ibrutinib+Rituximab͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 
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Ibrutinib 560 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 

ʪо 
п̬о̬̐е̛̭́ 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

1,8,15,22 

;̶̛к̻л ϭ-2) 

ϭ ;̶̛к̻л ϯ-

12) 
 

͞Ibrutinib+Lenalidomide+Rituximab͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Ц̛к̻л ϭ-ϭϮ: И̦дукц̛о̦̦̌ те̬̌п̛я   
Lenalidomide 15 mg/m

2/д̦е̦̏о p.o. 1-21 

Ibrutinib 560 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-28 

Rituximab 
375 (D1) /1400 

mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. /s.c. 

 

1,8,15,22 

;̶̛к̻л ϭͿ 
ϭ ;̶̛к̻л ϯ-

11) 

Ц̛к̻л +ϭϯ: Подд̻̬̙̺̌̌ те̬̌п̛я  п̬е̚ ϱϲ д̛̦ 

Ibrutinib 560 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-56 

Rituximab 
1400 mg/m

2/д̦е̦̏о s.c. 

̛л̛ ϯϳϱ ;i.v.Ϳ i.v. /s.c. 

1,8,15,22 

;̶̛к̻л ϭͿ 
ϭ ;̶̛к̻л ϯ-

11) 
 

͞Rituximab+Lenalidomide͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Lenalidomide 
10-15-20-25  

mg/m
2/д̦е̦̏о 

p.o. 1-28 

Rituximab 
375 mg/m

2/д̦е̦̏о 

 
i.v. 

1,8,15,22 

;̶̛к̻л ϭͿ 
ϭ ;̶̛к̻л +ϮͿ 

 

͞PEP-C͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Prednisone 20 mg/ д̦е̦̏о p.o. 

ʪо 
WBC<3.10

9
/L 

Cyclophosphamide 50 mg/ д̦е̦̏о i.v. 

Etoposide 50 mg/ д̦е̦̏о i.v. 

Procarbazine 50 mg/ д̦е̦̏о i.v. 
 

͞R-FM͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Fludarabine 25 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Mitoxantrone 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 
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͞Obinutuzumab-Bendamustine͟ ;̦̌ Ϯϴ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Ц̛к̻л ϭ    

Bendamustine 90 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2 

Obinutuzumab 1000 mg/ д̦е̦̏о i.v. 1,8,15 

Dexamethasone 20 mg/ д̦е̦̏о i.v. 1,8,15 

Ц̛к̻л Ϯ-6    

Bendamustine 90 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2 

Obinutuzumab 1000 mg/ д̦е̦̏о i.v. 1 

Dexamethasone 20 mg/ д̦е̦̏о i.v. 1 

Ц̛к̻л +ϳ: ̦̌ ϲϬ д̛̦ 

Obinutuzumab 1000 mg/ д̦е̦̏о i.v.  1 

Dexamethasone 20 mg/ д̦е̦̏о i.v.  1 
 

     ͞RFND (Rituximab+Fludarabine+N-mitoxantrone+Dexamethasone)͟;̦̌ Ϯϴ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Fludarabine 

40 mg/m
2/д̦е̦̏о (p.o.)  

̛л̛ 

25 mg/m
2/д̦е̦̏о (i.v.) 

p.o. 

 

i.v. 

1-ϯ ;̶̛к̻л ϭͿ 
2-ϰ ;̶̛к̻л 

+2) 

Mitoxantrone 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Dexamethasone 20 mg/ д̦е̦̏о i.v. /p.o. 1 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

ϭ,ϴ ;̶̛к̻л ϭͿ 
Ϯ ;̶̛к̻л +ϮͿ 

 

͞OďiŶutuzuŵaď+CHOP͟ ;̦̌ ϭϰ ̛л̛ ̦̌ Ϯϭ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cyclophosphamide 750  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Doxorubicin 50  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 1.4 - 2  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Methylprednisolon 40  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Obinutuzumab 1000 mg/ д̦е̦̏о i.v. 

1,8,15 

;̶̛к̻л ϭͿ 
ϭ ;̶̛к̻л Ϯ-8) 

 

͞OďiŶutuzuŵaď+CVP͟ ;̦̌ 21 де̦̌Ϳ 
INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cyclophosphamide 750  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v.  1 

Vincristine 1.4 - 2  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v.  1 

Prednisone 100  mg/д̦е̦̏о i.v.  1-5 

Obinutuzumab 1000 mg/ д̦е̦̏о i.v.  1,8,15 

;̶̛к̻л ϭͿ 
ϭ ;̶̛к̻л Ϯ-8) 
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͞CODOX-M͟ ;̭̏ек̛ ку̬̭ ̭т̬̌т̛̬̌ ̏ед̦̌̐̌ ̭лед к̌то ̦еут̬о̴̛л̛те >ϭ.ϭϬ9
/L 

̛ т̬о̥̍о̶̛т̛те >ϳϱ.ϭϬ9/L ̍е̚ ̥̌̚е̭т̦̏̌еͿ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Vincristine 1.4 (max 2.0) mg/m
2
/д̦. i.v. 1,8 

Doxorubicin 40  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cyclophosphamide 
800 (D1) mg/m

2/д̦е̦̏о 

200 (D2-5)  mg/m
2/д̦. 

i.v. 

i.v. 

1 

2-5 

Cytarabine 70  mg/д̦е̦̏о i.t. 1,3 

Methotrexate 
100-300  mg/m

2/д̦е̦̏о 

+ 900-2700 mg/m
2/д̦. 

i.v. 250ml 

+ 

i.v. 1000 ml 

10 

Calcium folinate 15  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 11 

Filgrastim 5 µg/kg/д̦е̦̏о s.c. 
+ϭϯ до 

WBC>1.10
9
/L 

Methotrexate 12.5  mg i.t. 15 
 

͞IVAC <ϲϱ͟ ;̭̏ек̛ ку̬̭ ̭т̬̌т̛̬̌ ̏ед̦̌̐̌ ̭лед к̌то ̦еут̬о̴̛л̛те >ϭ.ϭϬ9/L ̛ 
т̬о̥̍о̶̛т̛те >ϳϱ.ϭϬ9/L ̍е̚ ̥̌̚е̭т̦̏̌еͿ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Etoposide 60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Ifosfamide +  

MESNA 

1500  mg/m
2/д̦е̦̏о + 

300  mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 1-5 

MESNA 600  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Cytarabine 2000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2 

Methotrexate 12.5  mg i.t. 5 

Filgrastim 5 µg/kg/д̦е̦̏о s.c. 
+7 до 

WBC>1.10
9
/L 

 

͞IVAC >ϲϱ͟ ;̭̏ек̛ ку̬̭ ̭т̬̌т̛̬̌ ̏ед̦̌̐̌ ̭лед к̌то ̦еут̬о̴̛л̛те >ϭ.ϭϬ9/L ̛ 
т̬о̥̍о̶̛т̛те >ϳϱ.ϭϬ9/L ̍е̚ ̥̌̚е̭т̦̏̌еͿ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Etoposide 60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Ifosfamide +  

MESNA 

1000  mg/m
2/д̦е̦̏о + 

200  mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 1-5 

MESNA 400  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Cytarabine 1000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2 

Methotrexate 12.5  mg i.t. 5 

Filgrastim 5 µg/kg/д̦е̦̏о s.c. 
+7 до 

WBC>1.10
9
/L 

 

͞CODOX-M CNS͟ ;п̬е̚ ̶̛кл̛ ϭ-2 CODX-M) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cytarabine 70 mg/ д̦е̦̏о i.t. 1,3,5 

Cytarabine 15 mg/ д̦е̦̏о i.ventricular 1,3,5 
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Methotrexate 12.5  mg i.t. 15,17 

Methotrexate 2  mg i.ventricular 15,17 

Calcium Folinate 15 mg p.o. 16,18 
 

͞IVAC CNS͟ ;п̬е̚ ̶̛кл̛ ϭ-2 CODX-M) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Methotrexate 12.5  mg i.t. 5 

Methotrexate 2  mg i.ventricular 5 

Calcium Folinate 15 mg p.o. 6 

Cytarabine 70 mg/ д̦е̦̏о i.t. 7,9 

Cytarabine 15 mg/ д̦е̦̏о i.ventricular 7,9 

 

͞Bendamustine+Bortezomib+Rituximab͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bendamustine 90 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,4 

Rituximab 375 g/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

ϭ;п̬ед̛ R), 4 

;по̭леде̦Ϳ,ϴ
,11 

 

͞Rituximab +Bortezomib͟ ;̦̌ Ϯ1 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ˉ̛к̻л ϭ-ϱ: ʰ̦дук̶̛о̦̦̌ те̬̌п̛я  
Rituximab 375 mg/m

2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,4,8,11 

ˉ̛к̻л +6: ʿодд̻̬̙̺̌о лече̛̦е ̦̌ ϲ ̥е̭е̶̌ до Ϯ ̐од̛̛̦ 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8,15,22 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

 

͞R-BAC͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

 

ϭ ;̶̛к̻л ϭͿ 
Ϯ ;̶̛к̻л +ϮͿ 

Bendamustine 70 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-3 

Cytarabine 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2-4 

 

͞VR-CAP͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,4,8,11 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cyclophosphamide 750 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Doxorubicin 50 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Prednisone 100mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1 
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ˈОʪʮКʰʻОʦʰ ЛʰʺˇОʺʰ 
 

͞ABVD͟ ;̦̌ 21 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Doxorubicin 25 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,15 

Bleomycin 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,15 

Vinblastine 6 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,15 

Dacarbazine 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,15 

 

͞R-ABVD͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Doxorubicin 25 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,15 

Bleomycin 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,15 

Vinblastine 6 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,15 

Dacarbazine 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,15 

Rituximab 375 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

1,8,15,22 

̭̥̌о ̌̚ 
̶̛к̻л ϭ 

 

͞BEACOPP͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bleomycin 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 8 

Etoposide 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Doxorubicin 25 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cyclophosphamide 650 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 1.4 (max 2.0)mg/m
2
/д̦. i.v. 8 

Procarbazine 100 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-7 

Prednisone 40 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-14 

 

 ͞Escalated BEACOPP͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bleomycin 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 8 

Etoposide 200 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Doxorubicin 35 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cyclophosphamide 1250 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 1.4 (max 2.0)mg/m
2
/д̦. i.v. 8 

Procarbazine 100 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-7 

Prednisone 40 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-14 

 

 ͞Stanford V͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Doxorubicin 25 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,15 

Vinblastine 6 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,15 
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Mechlorethamine 6 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 1.4 (max 2.0)mg/m
2
/д̦. i.v. 8,22 

Bleomycin 5 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 8,22 

Etoposide 60mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 15,16 

Prednisone 40 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-Ϯϴ п̬е̚ 

де̦ 

 

͞COPP͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cyclophosphamide 600 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

Vincristine 1.4 (max 2.0)mg/m
2
/д̦. i.v. 1,8 

Procarbazine 100 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1,14 

Prednisone 40 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-14 

 

͞GVD͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Gemcitabine 1000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

Vinorelbine 20 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

Liposomal 

Doxorubicin 

15 mg/д̦е̦̏о i.v. 1-8 

 

͞BeGEV͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Gemcitabine 800 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,4 

Vinorelbine 20 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Bendamustine 90 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 2,3 

Prednisolone 100 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 
 

͞IGEV͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Ifosfamide 2000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

MESNA 2600 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Gemcitabine 800 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,4 

Vinorelbine 20 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Prednisolone 100 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 

 

͞mini BEAM͟ ;̦̌ 28-42 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Carmustine 60 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v.  1 

Etoposide 75 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v.  2-5 

Cytarabine 2 X 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v.  2-5 

Melphalan 30 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v.  6 
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͞BV͟ ;̦̌ 21 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Brentuximab 

vedotin 

1.8 mg/m
2/д̦е̦̏о 

(max 180 mg) 
i.v. 1 

 

͞GCD͟ ;̦̌ Ϯϭ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Gemcitabine 1000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8 

Carboplatin 
AUC 5  mg/m

2/д̦е̦̏о 

(max 800 mg) 

i.v. 1 

Dexamethasone 40  mg/ д̦е̦̏о i.v. 1-4 
 

͞C-MOPP͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cyclophosphamide 650 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Vincristine 
1.4 (max 2.0) 

mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 1 

Procarbazine 100 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-7 

Prednisone 40 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-7 

 

͞Bendamustine͟ ;̦̌ 28 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bendamustine 70-120 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2 

 

ʿЛʤʯʺОКЛʫ˃ˎˋʻʰ ʻʫОʿЛʤʯʰʰ 

 

͞VCD - CyBorD͟ ;̦̌ Ϯ1 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о s.c./i.v. 1,4,8,11 

Cyclophosphamide 300-500 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o./i.v. 1,8,15,22 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о p.o. 

ϭ,ϰ,ϴ,ϭϭ ̛л̛ 

1-4,9-12,17-

20 
 

͞VelDex͟ ;̦̌ Ϯ1 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о s.c./i.v. 1,4,8,11 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о p.o. 

ϭ,ϰ,ϴ,ϭϭ ̛л̛ 

1-4,9-12,17-

20 
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͞RVd͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о s.c./i.v. 1,4,8,11 

Lenalidomide 10-25 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-21 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1,4,8,11 
 

͞PAD͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о s.c./i.v. 1,4,8,11 

Doxorubicin 9 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v.  1-4 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4,9-12,17-

20 
 

͞VMP͟ ;̦̌ 42 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Ц̛к̻л ϭ-4    

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о s.c./i.v. 

1,4,8,11,22, 

25,29,32 

Melphalan 9 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Prednisone 60 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 

Ц̛к̻л ϱ-9    

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о s.c./i.v. 1,8,22,29 

Melphalan 9 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Prednisone 60 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 

 

͞VTD͟ ;̦̌ 28 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о s.c./i.v. 1,4,8,11 

Thalidomide 50-100 mg/д̦е̦̏о i.v.  1-28 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1,4,8,11 

 

͞BeŶdaŵustiŶe+ DeǆaŵethasoŶe͟ ;̦̌ Ϯϴ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bendamustine 75-120 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-2 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 

 

͞Thalidoŵide +DeǆaŵethasoŶe͟ ;̦̌ Ϯϴ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Thalidomide 50-100 mg/д̦е̦̏о p.o. 1-28 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 

 

͞MPT͟ ;̦̌ Ϯϴ д̛̦Ϳ 
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INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Thalidomide 50-100 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-28 

Melphalan 9 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o./i.v. 1-4 

Prednisone 60 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 

 

͞MPL͟ ;̦̌ Ϯϴ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Lenalidonide 10-25 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-21 

Melphalan 9 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o./i.v. 1-4 

Prednisone 60 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 

 

͞VAD͟ ;̦̌ Ϯϴ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Vincristine 0.4 mg/ д̦е̦̏о i.v. 
1-ϰ до 

о̺̍о Ϯŵg 

Doxorubicin 9 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Dexamethason 40 mg/д̦е̦̏о p.o. 1-4,9-12,17-

20 

 

͞MP͟ ;̦̌ Ϯϴ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Melphalan 9 mg/д̦е̦̏о p.o./i.v. 1-4 

Dexamethason 40 mg/д̦е̦̏о p.o. 1-4 

 

͞Carfilzomib+Lenalidomide+Dexamethasone͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Carfilzomib 
20 mg/m

2/д̦е̦̏о 

27 mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. ;̶̛к̻л ϭͿ 
i.v. ;̶̛к̻л Ϯ-

n) 

1,2,8,9,15,16 

Dexamethasone 40mg/ д̦е̦̏о i.v. 1,8,15,22 

Lenalidomide 25 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-21 

 

͞Carfilzomib+ Dexamethasone͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Ц̛к̻л ϭ    

Carfilzomib 
20 mg/m

2/д̦е̦̏о 

56 mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 

i.v. 

1,2, 

8,9,15,16 

Dexamethasone 40mg/ д̦е̦̏о i.v. 1,8,15,22 

Ц̛к̻л Ϯ-по̭лед̺̏̌ до п̬о̬̐е̛̭я ̛л̛ ток̛̭ч̦о̭т 

Carfilzomib 56 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2,8,9,15,16 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о i.v. 
1,2,8,9,15,16, 

22,23 
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͞Carfilzomib+Cyclophosphamide+Dexamethason͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ˉ̛к̻л ϭ    

Carfilzomib 
20 mg/m

2/д̦е̦̏о 

56 mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 

i.v. 

1,2, 

8,9,15,16 

Cyclophosphamide 300 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8,15,22 

Dexamethasone 40mg/ д̦е̦̏о i.v. 1,8,15,22 

Ц̛к̻л Ϯ-по̭лед̺̏̌ до п̬о̬̐е̛̭я ̛л̛ ток̛̭ч̦о̭т 

Carfilzomib 56 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2,8,9,15,16 

Cyclophosphamide 300 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8,15,22 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о i.v. 1,8,15,22 
 

͞Bendamustine+ Boretzomib+Dexamethasone͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bendamustine 70 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,4,8,11 

Dexamethasone 20mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 
 

͞Ixazomib+Lenalidomide+Dexamethasone͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Ixazomib 4 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1,4,8,11 

Lenalidomide 25 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-21 

Dexamethasone 40mg/ д̦е̦̏о p.o. 1,4,8,11 
 

͞DVd͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bortezomib 1.3 mg/m
2/д̦е̦̏о s.c./i.v. 1,4,8,11 

Daratumumab 16 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

ʿ̬е̚ ϳ д̛̦ 
;̶̛к̻л ϭ-3) 

ʿ̬е̚ Ϯϭ д̛̦ 
;̶̛к̻л ϰ-8) 

ʿ̬е̚ Ϯϴ д̛̦ 
;̭лед ϵ 
̶̛к̻лͿ 

Dexamethasone 20 mg/ д̦е̦̏о 
p.o. 1,2,4,5,8,9, 

11,12 
 

͞DRd͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Lenalidomide 25 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-21 

Daratumumab 16 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

ˉ̛к̻л ϭ-2: 

1,8,15,22 

ˉ̛к̻л ϯ-6: 
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1,15 

ˉ̛к̻л +ϳ: 
п̬е̚ Ϯϴ д̛̦ 

Dexamethasone 40mg/ д̦е̦̏о p.o. 1,8,15,22 

 

͞Daratumumab ̥о̦оте̬̌п̛я͟ ;̦̌ Ϯ8 д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Daratumumab 16 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

ˉ̛к̻л ϭ-2: 

1,8,15,22 

ˉ̛к̻л ϯ-6: 

1,15 

ˉ̛к̻л +ϳ: 
п̬е̚ Ϯϴ д̛̦ 

Dexamethasone 40mg/ д̦е̦̏о p.o./i.v. 1,8,15,22 

 

 ͞DCEP͟ ;̦̌ Ϯϴ д̛̦Ϳ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 

Cyclophosphamide 400 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Etoposide 40 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Cisplatin 10-15 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

 

͞DT-PACE͟ ;̦̌ Ϯϴ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 

Cyclophosphamide 400 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Etoposide 40 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Cisplatin 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Doxorubicin 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Thalidomide 50-200 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-28 

 

͞VDT-PACE͟ ;̦̌ Ϯϴ д̛̦) 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

И̦дукц̛я    

Bortezomib 1 mg/m
2/д̦е̦̏о s.c./i.v. 1,4,8,11 

Thalidomide 50-200 mg/ д̦е̦̏о p.o. 4-7 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о p.o. 4-7 

Cyclophosphamide 400 mg/m
2/д̦е̦̏о  i.v. 4-7 

Etoposide 40 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 4-7 

Cisplatin 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 4-7 

Doxorubicin 10 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 4-7 

Ko̦̭ол̛д̌ц̛я ϭ: ϲ ̭ед̥  до ϰ  ̥е̭ ̭лед т̬̦̭̌пл̦̌т̶̛̌я 

Bortezomib 1 mg/m
2/д̦е̦̏о s.c./i.v. 1,4,8,11 

Thalidomide 50-200 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 
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Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 

Cyclophosphamide 400 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Etoposide 30 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Cisplatin 7.5 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Doxorubicin 7.5 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Ko̦̭ол̛д̌ц̛я Ϯ: 2–ϰ ̥е̭ ̭лед ̶̛к̻л ϭ 

Bortezomib 1 mg/m
2/д̦е̦̏о s.c./i.v. 1,4,8,11 

Thalidomide 50-200 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-28 

Dexamethasone 40 mg/ д̦е̦̏о p.o. 1-4 

Cyclophosphamide 300 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 4-7 

Etoposide 30 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 4-7 

Cisplatin 7.5 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 4-7 

Doxorubicin 7.5 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 4-7 

 
 
 

Оˁ˃ˀʰ ЛʰʺˇОʥЛʤˁ˃ʻʰ ЛʫʦКʫʺʰʰ 

 

͞GRAAL ϮϬϬϯ͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Ко̬т̛ко̭те̬о̛д̦̌ п̬еф̌̌̚ 

Prednisone 60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. -ϳ до -1 

Methotrexate 15 mg i.t. -ϳ до -4 

И̦дукц̛о̦е̦ ку̬̭ 

Cyclophosphamide 750  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,15 

Vincristine 2 mg i.v. 1,8,15,22 

Daunorubicine 50  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Prednisone 60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-14 

L-asparaginase 6000  U/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 8,10,12,20,22, 

24,26,28 

Daunorubicine 30  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 15-16 

Lenograstim 150  mcg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

+17 

до WBC>ϭ.ϭϬ9
/L 

Сп̛̭̌тел̦̌ те̬̌п̛я 

Idarubicine 12  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Cytarabine 2  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Lenograstim 150 mcg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 

+9 до 
WBC>1.10

9
/L 

Ко̦̭ол̛д̌ц̛я: ̍локо̏е ϭ,ϰ,ϳ 

Cytarabine 2  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-2 

Dexamethasone 10  mg/ д̦е̦̏о i.v. 1-2 

L-asparaginase 10000  U/m
2/д̦е̦̏о i.v. 3 

Lenograstim 150  mcg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 7-13 

Ко̦̭ол̛д̌ц̛я: ̍локо̏е Ϯ,ϱ,ϴ 

Methotrexate 3000  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 15 

Vincristine 2  mg/ д̦е̦̏о i.v. 15 
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6-mercaptopurine 

monohydrate 

60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 15-21 

L-asparaginase 10000  U/m
2/д̦е̦̏о i.v. 16 

Lenograstim 150  mcg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 22-27 

Ко̦̭ол̛д̌ц̛я: ̍локо̏е ϯ,ϲ,ϵ 

Methotrexate 25  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 29 

Cyclophosphamide 500 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 29-30 

Etoposide 75  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 29-30 

Lenograstim 150  mcg/m
2/д̦е̦̏о i.v. +31 

до WBC>ϭ.ϭϬ9
/L 

К̻̭̦̌ ̛̦те̛̦̚ф̛к̌ц̛я ̥е̙ду ко̦̭ол̛д̌ц̛̛ ̍локо̏е ϲ ̛ ϳ п̛̬ п̌ц̛е̦т̛ ̏ 
п̻л̦̌ ̬е̛̛̥̭я ̭лед п̻̬̏̌ ̛̦дукц̛я 

Lenograstim 150  mcg/m
2/д̦е̦̏о i.v. п̛̬ Ne<Ϭ.ϱ.ϭϬ9

/L 

Daunorubicin 30 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Vincristine 2 mg/ д̦е̦̏о i.v. 1,8,15 

Prednisone 60 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-14 

L-asparaginase 6000 U/m
2/д̦е̦̏о i.v. 8,10,12,18,20,22 

Cyclophosphamide 500 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 15 

К̻̭̦̌ ̛̦те̛̦̚ф̛к̌ц̛я ̥е̙ду ко̦̭ол̛д̌ц̛̛ ̍локо̏е ϲ ̛ ϳ п̛̬ п̌ц̛е̦т̛ 
̭лед ̭п̛̭̌тел̦̌ те̬̌п̛я 

Idarubicin 9 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Cytarabine 2 g/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Lenograstim 150  mcg/m
2/д̦е̦̏о i.v. до Ne>ϭ.ϭϬ9

/L 

Подд̻̬̙̺̌̌ те̬̌п̛я ϭ-ϭϮ ̥е̭ец 

Vincristin 2 mg/ д̦е̦̏о i.v. 1 

Prednisone 40 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-24 

Подд̻̬̙̺̌̌ те̬̌п̛я ϭ-Ϯϰ ̥е̭ец 

6-mercaptopurine 

monohydrate 

60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. e̙ед̦е̦̏о 

ʺеthotreǆate 25 mg/ д̦е̦̏о i.v. ̭ед̸̛̥̦о 

ЦНС п̬оф̛л̌кт̛к̌ 

ʺеthotreǆate 15  mg/ д̦е̦̏о i.t. ϭ,ϴ ̦̌ ̛̦дуќ̶̛ 

Ϯϵ ̦̌ ̭̏́к̌ 
ко̦̭ол̛д̶̛̌́ 

ϭ ̦̌ к̻̭̦̌ 
̛̦те̴̛̛̦̚к̌ 

̶̛́ 

Cytarabine 40  mg/ д̦е̦̏о i.t. 

Methylprednisolone 40  mg/ д̦е̦̏о i.t. 

К̛̬̦̌̌л̦о 
о̍л̸̻̦̏̌е 

18 Gy RT ʿ̬ед̛ 
подд̻̬̙̺̌̌ 

6-mercaptopurine 

monohydrate 

60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. E̙ед̦е̦̏о по 

̬̏е̥е ̦̌ RT 
 

͞BliŶatuŵoŵaď͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Blinatumomab 9  mcg/ д̦е̦̏о i.v. 1-7 

Blinatumomab 28  mcg/ д̦е̦̏о i.v. 8-28 

Blinatumomab 28  mcg/ д̦е̦̏о i.v. 1-Ϯϴ ̦̌ 
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̭̏ек̛ 

 ϰϮ д̛̦ 
 

͞CALGB 8811͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

И̦дукц̛о̦е̦ ку̬̭ 

Cyclophosphamide 1200  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Daunorubicine 45  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-3 

Vincristine 2 mg i.v. 1,8,15,22 

Prednisone 60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-21 

L-asparaginase 6000  U/m
2/д̦е̦̏о s.c. 5,8,11,15,18,

22 

Ко̦̭ол̛д̌ц̛я ϭ: Ϯ ку̬̭̌ п̬е̚ Ϯϴ д̛̦ 

Methotrexate 15  mg/m
2/д̦е̦̏о i.t. 1 

Cyclophosphamide 1000  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

6-mercaptopurine 

monohydrate 

60  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-14 

Cytarabine 75  mg/m
2/д̦е̦̏о s.c. 1-4,8-11 

Vincristine 2  mg/ д̦е̦̏о i.v. 15,22 

L-asparaginase 6000  U/m
2/д̦е̦̏о s.c. 15,18,22,25 

Ко̦̭ол̛д̌ц̛я Ϯ 

К̛̬̦̌̌л̦о 
о̍л̸̻̦̏̌е 

2400 cGy RT 1-12 

Methotrexate 15  mg/ д̦е̦̏о i.t. 1,8,15,22,29 

6-mercaptopurine 

monohydrate 

60  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-70 

Methotrexate 20  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 36,43,50,57,6

4 

Ко̦̭ол̛д̶̛̌я ϯ 

Daunorubicin 30  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8,15 

Vincristine 2  mg/ д̦е̦̏о i.v. 1,8,15 

Dexamethasone 10  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-14 

Cyclophosphamide 1000  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 29 

6-Thioguanine 60  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 29-42 

Cytarabine 75 

mg/m
2/д̦е̦̏о 

s.c. 29-32,36-39 

Ко̦̭ол̛д̌ц̛я ϰ: ̦̌ ̭̏ек̛ Ϯϴ д̛̦ до Ϯϰ ̥е̭ец̌ ̭лед по̭т̌̏я̦е ̦̌ 
д̛̦̌̐о̌̚т̌ 

Vincristine 2  mg/ д̦е̦̏о i.v. 1 

Prednisone 60  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-5 

Methotrexate 20  mg/ д̦е̦̏о p.o. 1,8,15,22 

6-mercaptopurine 

monohydrate 

80  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-28 

  

͞HOVON ϳϬ͟  
INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 
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ʿ̬е̴̌̌̚ 

Prednisone ϲϬ ŵg/ŵϮ, ̬̌̚деле̛̦ 
̦̌ Ϯ д̦е̛̦̏ до̛̚. 

p.o 1 – 7  

Methotrexate 15 mg i.t 1 

ʰ̦дук̶̛я 

Prednisone ϰϬ ŵg/ŵϮ, ̬̌̚деле̛̦ 
̦̌ ϯ д̦е̛̦̏ до̛̚. 

p.o 8 – Ϯϴ, ̭ 
̦̥̌̌л̦́̏̌е 
до Ϭ ŵg ̌̚ ϳ 
д̛̦  

Vincristine  1.5 mg/m2, ̥̌к̛̭̥у̥ Ϯ 
mg 

i.v 8, 15, 22, 29 

Daunorubicicn* 40 mg/m2 i.v 8, 15, 22 

Cyclophosphamide 1000 mg/m2 i.v 8 

L-Asparaginase* 6000 IU/m2 i.v 8, 10, 12, 15, 

17, 19, 22, 24, 

26 

G-CSF ϭϱϬ µg/ŵϮ s.c. ʦ де̦́ ̦̌ ANC 
< 0.5 x 10

9
/l 

до ANC > ϭ.Ϭ ǆ 
10

9/l ̛л̛ Dϰϯ 

Methotrexate 15 mg i.t ϴ, ϭϱ, ϮϮ ̏ 
̭лу̸̛̌те ̦̌ 
ˉʻˁ 

Ко̦̭ол̛д̶̛̌я ʤ 

6-Thioguanine* 60 mg/m2 p.o 1 – 21   

Cyclophosphamide 1000 mg/m2 i.v 1, 15 

Cytarabine ϲϬ ŵg/ŵϮ ̬̌̚деле̦ ̦̌ 
Ϯ д̦е̛̦̏ до̛̚. 

s.c. 1, 2, 8, 9, 15, 

16 

Methotrexate 15 mg i.t 1, 15 

6-Thioguanine* 60 mg/m2 p.o 1 – 21   

Ко̦̭ол̛д̶̛̌я ʦ 

Prednisone ϰϬ ŵg/ŵϮ, ̬̌̚деле̛̦ 
̦̌ ϯ д̦е̛̦̏ до̛̚. 

p.o 29 – 35   

Vincristine  ϭ.ϱ ŵg/ŵϮ, ̥̌к̛̭̥у̥ Ϯ 
mg 

i.v 29, 43 

6-Mercaptopurine 50 mg/m2 p.o 29 – 49  

Methotrexate 5000 mg/m2 i.v 29, 43 

Methotrexate 25 mg/m2 p.o 36 

Methotrexate 15 mg i.t Ϯϵ, ϰϯ ̦̌ 
Ϯϰ.̸̭̌ от 
̛̭̏ок̛те 
до̛̚  
Methotrexate. 

ʰ̦те̴̛̛̦̚к̶̛̌я ϭʤ 

Dexamethasone ϭϬ ŵg/ŵϮ, ̬̌̚деле̛̦ 
̦̌ ϯ д̦е̛̦̏ до̛̚. 

p.o 1 – ϭϰ, ̭лед 
то̏̌ ̭ 
̦̥̌̌л̦́̏̌е 
до Ϭ ŵg ̌̚ ϳ 
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д̛̦  
Vindesine ϯ ŵg/ŵϮ, ̥̌к̛̭̥у̥ ϰ 

mg 

i.v 1, 8, 15 

Adriamycine* 25 mg/m2 i.v 1, 8, 15 

L-Asparaginase* 6000 IU/m2 i.v 4, 6, 8, 10, 12, 

15 

Methotrexate 15 mg i.t ϭ, ϭϱ ̏ 
̭лу̸̛̌те ̦̌ 
ˉʻˁ 

ʰ̦те̴̛̛̦̚к̶̛̌я ϭʦ 

6-Thioguanine* 60 mg/m2 p.o 29-49 

Etoposide 150 mg/m2 i.v 29, 36, 43 

Cytarabine 60 mg/m2 ̬̌̚деле̦ ̦̌ 
Ϯ д̦е̛̦̏ до̛̚. 

s.c. 29, 30, 36, 37, 

43, 44 

Methotrexate 15 mg i.t 29 

ʰ̦те̴̬̌̌̚ ʤ 

Prednisone ϰϬ ŵg/ŵϮ, ̬̌̚деле̛̦ 
̦̌ ϯ д̦е̛̦̏ до̛̚. 

p.o 1 – 7   

Vincristine  ϭ.ϱ ŵg/ŵϮ, ̥̌к̛̭̥у̥ Ϯ 
mg 

i.v 1, 15 

6-Mercaptopurine 50 mg/m2 p.o 1 – 22   

Methotrexate 5000 mg/m2 i.v 1, 15 

Methotrexate 25 mg/m2 p.o 8, 22 

Methotrexate 15 mg i.t ϭ, ϭϱ ̦̌ 
Ϯϰ.̸̭̌ от 
̛̭̏ок̛те 
до̛̚  
Methotrexate. 

ʰ̦те̴̬̌̌̚ ʦ 

Prednisone ϰϬ ŵg/ŵϮ, ̬̌̚деле̛̦ 
̦̌ ϯ д̦е̛̦̏ до̛̚. 

p.o 29-35 

Vincristine  ϭ.ϱ ŵg/ŵϮ, ̥̌к̛̭̥у̥ Ϯ 
mg 

i.v Ϯϵ, ϰϯ. ʦ 
̭лу̸̛̌те ̦̌ 
ˉʻˁ 
о̍л̸̻̦̏̌е 
̭̥̌о ̦̌ DϮϵ 

6-Mercaptopurine 50 mg/m2 p.o 29-49 

Methotrexate 5000 mg/m2 i.v Ϯϵ, ϰϯ. ʦ 
̭лу̸̛̌те ̦̌ 
ˉʻˁ 
о̍л̸̻̦̏̌е 
̭̥̌о ̦̌ DϮϵ 

Methotrexate 25 mg/m2 p.o 36 

Methotrexate 15 mg i.t Ϯϵ, ϰϯ ̦̌ 
Ϯϰ.̸̭̌ от 
̛̭̏ок̛те 
до̛̚  
Methotrexate.  
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ʦ ̭лу̸̛̌те ̦̌ 
ˉʻˁ 
о̍л̸̻̦̏̌е 
̭̥̌о ̦̌ DϮϵ 

ˉʻˁ о̍л̸̻̦̏̌е ̏ 
̭лу̸̛̌те ̦̌ ˉʻˁ 
̭̦̌́̐̌̚е к̻̥ 
д̛̦̌̐о̌̚т̌. 

24 Gy RT ʺе̙ду D ϰϬ-

55 

ʰ̦те̴̛̛̦̚к̶̛̌я IIA 

Prednisone ϰϬ ŵg/ŵϮ, ̬̌̚деле̛̦ 
̦̌ ϯ д̦е̛̦̏ до̛̚. 

p.o 1 – ϭϰ, ̭ 
̦̥̌̌л̦́̏̌е 
до Ϭ ŵg ̌̚ ϳ 
д̛̦  

Vincristine  ϭ.ϱ ŵg/ŵϮ, ̥̌к̛̭̥у̥ Ϯ 
mg 

i.v 1, 8, 15 

Daunorubicicn* 30 mg/m2 i.v 1, 8, 15 

L-Asparaginase* 6000 IU/m2 i.v 4, 6, 8, 10, 12, 

15 

Methotrexate 15 mg i.t Dϭ. ʻе ̭е 
п̛̬л̌̐̌ п̛̬ 
̭лу̸̛̌те ̭ 
ˉʻˁ 
о̍л̸̻̦̏̌е. 

ʰ̦те̴̛̛̦̚к̶̛̌я IIʦ 

6-Thioguanine* 60 mg/m2 p.o 29-49 

Cyclophosphamide 1000 mg/m2 i.v 29 

Cytarabine ϲϬ ŵg/ŵϮ ̬̌̚деле̦ ̦̌ 
Ϯ д̦е̛̦̏ до̛̚. 

s.c. 29, 30, 36, 37, 

43, 44 

Methotrexate 15 mg i.t DϮϵ. ʻе ̭е 
п̛̬л̌̐̌ п̛̬ 
̭лу̸̛̌те ̭ 
ˉʻˁ 
о̍л̸̻̦̏̌е. 

ʿодд̻̬̙̺̌о лече̛̦е - Ϯ ̐од̛̛̦ от ϭ.де̦ ̦̌ п̬е̴̌̌̚т̌ ̦̌ п̬отокол̌ ̛л̛ 
до ̬ел̌п̭ 

6-Mercaptopurine 75 mg/m2 p.o ʪ̦е̦̏о 

Methotrexate 25 mg/m2 p.o ˁед̸̛̥̦о. 
 

͞BFM͟ 

ʰ̦дук̶̛о̦̦̌ ̴̌̌̚ ;ϱ ̭ед̶̛̛̥Ϳ 

Vincristine 
1.5 mg/m2 

(max 2 mg) 
i.v. 0,7,14,21 

Daunorubicin* 25 mg/m2 i.v. 0,7,14,21 

L-asparaginase* 6000 IU/m2 i.m. 

От де̦ ϭ - 3 

п̻т̛ 
̭ед̸̛̥̦о - 9 

до̛̚ 
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Prednisone 60 mg/m2 p.o. 0-27 

Cytarabine 70 mg i.t. 0 

Methotrexate 12 mg  i.t. 14 

Ко̦̭ол̛д̶̛̌я ;ϱ ̭ед̶̛̛̥Ϳ 
Cyclophosphamide 1000 mg/m2 i.v. 0,14 

6-Mercaptopurine 60 mg/m2 p.o. 0-27 

Prednisone 7.5 mg/m2 p.o. 0 

Cytarabine 75 mg/m2 i.v./s.c. 
1-4, 8-11, 15-

18, 22-25 

Prednisone 3.75 mg/m2 p.o. ϭ ̛ Ϯ 

Vincristine 
1.5 mg/m2 

(max 2 mg) 
i.v. ϭϰ,Ϯϭ,ϰϮ ̛ ϰϵ 

Methotrexate 12 mg  i.t. 1,8,15,22 

Л̸̻ете̬̌п̛́ 
;ˉʻˁͿϭ 

- - - 

ʺе̙д̛̦̦̌ подд̻̬̙̺̌̌ ̴̌̌̚ ;ϴ ̭ед̶̛̛̥Ϳ 
6-Mercaptopurine 60 mg/m2 p.o. 0-41 

Methotrexate 15 mg/m2 p.o. 
0,7,14,21,28,

35 

К̻̭̦̌ ̛̦те̴̛̛̦̚к̶̛̌я-1-̏̌ ч̭̌т / ˀе̛̦дук̶̛я/ ;ϰ ̭ед̶̛̛̥Ϳ 

Doxorubicin 25 mg/m2 i.v. 0,7, 14 

Vincristine 
1.5 mg/m2 

(max 2 mg) 
i.v. 0,14, 21 

Dexamethasone 10 mg/m2 i.v./ p.o. 0-20 

L-asparaginase* 6000 IU/m2 i.m. 
3,5,7,10,12,1

4 

К̻̭̦̌ ̛̦те̴̛̛̦̚к̶̛̌я-2-̬̌ ч̭̌т / ˀеко̦̭ол̛д̶̛̌я/ ;ϯ ̭ед̶̛̛̥Ϳ 
Cyclophosphamide 1000 mg/m2 i.v. 28 

Thioguanine* 60 mg/m2 p.o. 28-41 

Cytarabine 75 mg/m2 i.v./s.c. 29-32, 36-39 

Vincristine 
1.5 mg/m2 

(max 2 mg) 
i.v. 42,49 

Methotrexate 12 mg  i.t. 29,36 

ʿодд̻̬̙̺̌̌ ̴̌̌̚ ;ϭϮ-̭ед̶̛̛̥Ϳ – 6-ϴ ̶̛к̻л̌ 

Vincristine 
1.5 mg/m2 

(max 2 mg) 
i.v. 0,28,56 

6-Mercaptopurine 75 mg/m2 p.o. 0-83 

Prednisone 40 mg/m2 p.o. 
0-4, 28-32, 

56-60 

Methotrexate 20 mg/m2 p.o. 

7,14,21,28,35

, 

42,49,56,63,7

0,77 
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Methotrexate 12 mg  i.t. 0 
1 Ʌɴɱɟɬɟɪɚɩɢɹ: ɡɚ ɐɇɋ-ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɚ – 18Gy, 10 ɮɪɚɤɰɢɢ ɩɪɟɡ ɩɴɪɜɢɬɟ 2 ɫɟɞɦɢɰɢ 
ɨɬ ɤɨɧɫɨɥɢɞɚɰɢɹɬɚ. ɉɪɢ ɐɇɋ-ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ: 24Gy, 12 ɮɪɚɤɰɢɢ ɧɚ ɝɥɚɜɟɧ ɦɨɡɴɤ + 6Gy 

ɧɚ ɝɪɴɛɧɚɱɟɧ ɦɨɡɴɤ, 3 ɮɪɚɤɰɢɢ. 

 

͞ALL-REZ BFMϵϬ#͟ 

ʿ̬е̴̌̌̚ ; Đ Ϳ 

Prednisone 100 mg/m2 i.v. -4-0 

ʥлок Rϭ 

Dexamethasone 20 mg/m2 i.v./ p.o. 1-5 

6-Mercaptopurine 100 mg/m2 p.o. 1-5 

Vincristine 
1.5 mg/m2 

(max 2 mg) 
i.v. 1,6 

Methotrexate 
ϭ g/ŵϮ/ϯϲ ̸. ̛л̛  
ϱ g/ŵϮ/Ϯϰ ̸.    i.v. 1 

Cytarabine Ϯ̵Ϯ g/ŵϮ i.v. 5 

L-asparaginase* 25000 IU/m2 i.m. 6 

Prednisolone 10 mg  i.t. 1 

Cytarabine 30 mg i.t. 1 

Methotrexate 12 mg  i.t. 1 

ʥлок RϮ 

Dexamethasone 20 mg/m2 i.v./ p.o. 1-5 

Thioguanine* 100 mg/m2 p.o. 1-5 

Vindesine* 3 mg/m2 i.v. 1 

Methotrexate 
ϭ g/ŵϮ/ϯϲ ̸. ̛л̛  
ϱ g/ŵϮ/Ϯϰ ̸.    i.v. 1 

Daunorubicin* 50 mg/m2 i.v. 5 

L-asparaginase* 25000 IU/m2 i.m. 6 

Ifosfamide 400 mg/m2 i.v. 1-5 

Prednisolone 10 mg  i.t. 1 (51) 

Cytarabine 30 mg i.t. 1 (51) 

Methotrexate 12 mg  i.t. 1 (51) 

ʥлок Rϯ 

Dexamethasone 20 mg/m2 i.v./ p.o. 1-5 

Cytarabine Ϯ̵Ϯ g/ŵϮ i.v. 1,2 

Etoposide 150 mg/m2 i.v. 3-5 

L-asparaginase* 25000 IU/m2 i.m. 6 

Prednisolone 10 mg  i.t. 5 

Cytarabine 30 mg i.t. 5 

Methotrexate 12 mg  i.t. 5 

ʿодд̻̬̙̺̌̌ ̴̌̌̚ ;ϭϮ /ʺϭϮ/̛л̛ Ϯϰ /ʺϮϰ/ ̥е̭е̶̌Ϳ  
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Thioguanine* 50 mg/m2 p.o. 
ʪ̦е̦̏о ̌̚ ϭ 
̛л̛ Ϯ ̐од̛̛̦ 

Methotrexate 50 mg/m2 i.v. 

ʻ̌ ̭̏ек̛ Ϯ 
̭ед̶̛̛̥ ̌̚ 
ϭ ̛л̛ Ϯ 
̐од̛̛̦ 

 

͞PETHEMA ALL ϵϲ͟  
INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʰ̦дук̶̛о̦е̦ ку̬̭ 

Cyclophosphamide 1000  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 36 

Daunorubicine 30 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,8,15,22 

Vincristine 2 mg i.v. 1,8,15,22 

Prednisone 60  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. ̛л̛ p.o 1-27 

Prednisone 30  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. ̛л̛ p.o 28-35 

L-asparaginase 10000  U/m
2/д̦е̦̏о s.c. 10-12, 17-19,  

24-26 

Methotrexate 15 mg i.t. 1, 29 

Cytarabine 30 mg i.t. 1, 29 

Dexamethasone 4 mg i.t. 1, 29 

Ко̦̭ол̛д̶̛̌я ϭ: Ϯ ку̬̭̌ п̬е̚ Ϯϴ д̛̦ 

Methotrexate 3000  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1, 28, 56 

Teniposide 2 x 150  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 14, 42 

6-mercaptopurine  50  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-7 

Cytarabine 2 x 500  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 14-15, 42-43 

Methotrexate 15 mg i.t. 1, 28, 56 

Cytarabine 30 mg i.t. 1, 28, 56 

Dexamethasone 4 mg i.t. 1, 28, 56 

Ко̦̭ол̛д̶̛̌я Ϯ/ ̬е̛̦дук̶̛я 

Dexamethasone 10 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. ̛л̛ i.v. 1-14 

Dexamethasone 5 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. ̛л̛ i.v. 15-21 

Daunorubicin 30  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,2,8,9 

Vincristine 2  mg/ д̦е̦̏о i.v. 1,8,15 

Dexamethasone 10  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-14 

Cyclophosphamide 600  mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,15 

L-asparaginase 10000  U/m
2/д̦е̦̏о i.m. ̛л̛ i.v. 1-3, 15-17 

Methotrexate 15 mg i.t. 1, 15 

Cytarabine 30 mg i.t. 1, 15 

Dexamethasone 4 mg i.t. 1, 15 

ʿодд̻̬̙̺̌о лече̛̦е -1 + ̬е̛̦дук̶̛̛ 

Vincristine 2  mg/ д̦е̦̏о i.v. 1 

Prednisone 60  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-5 

Methotrexate 20 mg/ д̦е̦̏о i.m. до ̭ед̶̛̥̌ 
52 

6-mercaptopurine 

monohydrate 

50  mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. до ̭ед̶̛̥̌ 

52 
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“GMALL 07/2003” ɩɪɨɬɨɤɨɥ. 
ʿˀʫʰʻʪ˄КˉʰОʻʻʤ ˇʤʯʤ 

ʰʻʪ˄КˉʰЯ І 

 

ʰʻʪ˄КˉʰЯ ІІ 

ʿо̭т̬е̛̛̥̭о̦̦̌ те̬̌п̛́ – ко̦̭ол̛д̶̛̌́ ̛ подд̻̬̙̺̌̌ те̬̌п̛́. 
Ко̦̭ол̛д̛̬̺̌̌т̌ те̬̌п̛́ ̦̌ ̸̛̭̏к̛ п̶̛̌е̦т̛ ̏кл̸̀е̛̦ ̏ те̬̌пе̏т̸̛̛̦́ 
п̬отокол ̌̚по̸̏̌ ̭ ед̛̦ ̶̛к̻л ʿˈ˃ ;ко̦̭ол̛д̶̛̌́ IͿ, по̭лед̦̏̌ от 
̥о̛̍л̶̛̛̌́̚ ̛ ̴е̬е̌̚ ̦̌ ̌̏толо̛̙̦ ̭т̏оло̛̏ клетк̛, ̭лед което ̭е 
̬̌̚кло̦́̏̌ ̏ т̛̬ те̬̌пе̏т̸̛̛̦ ̬̥̌е̦̌ ̏ ̛̛̭̥̌̏̚о̭т от ̭т̬̌т̴̶̛̛̛̬̦̌̌т̌ 
̛̬̭ко̏̌ ̬̐уп̌. 
КОʻˁОЛʰʪʤˉʰЯ I ;̭ед. ϭϭ, де̦ ϳϭͿ. 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Methotrexate 15 mg i.t. 1 

Dexamethasone 10 mg/m2/д̦е̦̏о p.o. ̛л̛ i.v. 1-5 

Cyclophosphamide 200 

mg/m2/д̦е̦̏о 

i.v. 3-5 

Filgrastim ϱ µg/kg/д̦е̦̏о s.c. от де̦ ϭ до Neu 

> 1000/ul 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Dexamethasone 10 mg/m2/д̦е̦̏о p.o.  6-7, 13-16 

Daunorubicin 45 mg/m2/д̦е̦̏о i.v. 6,7,13,14 

Vincristine 2 mg  i.v.  

Pegasparaginase 10 mg/m2/д̦е̦̏о i.v. 20 

Filgrastim ϱ µg/kg/д̦е̦̏о s.c. от де̦ ϲ до 

Neu > 

1000/ul 

ʿ̛̬ п̶̛̌е̦т̛ ̦̌ ̻̬̭̏̌̚т ϱϱ-ϲϱ ̐од̛̛̦: до̌̚т̌ ̦̌ dauŶoruďiĐiŶ ̭е ̬еду̶̛̬̌ 
̦̌ ϯϬ ŵg/ŵϮ ̛ ̦̌ pegasparagiŶase ϭϬϬϬ U/ŵϮ. 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Methotrexate 15 mg i.t. 28, 35, 42 

Cyclophosphamide 1000 

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 26,46 

Cytarabine ϳϱ ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о i.v. 28–31, 35–
38, 42–45 

6-mercaptopurine ϭϲϬ ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о p.o. 33–53 

Filgrastim ϱ µg/kg/д̦е̦̏о s.c. от де̦ Ϯϲ до 

Neu > 

1000/ul 

ˉʻˁ п̬о̴̛л̌кт̛к̌: ˉʻˁ о̍л̸̻̦̏̌е ̏ Ϯϰ GǇ, Ϯ GǇ/де̦, д̛̦ Ϯϲ–46.  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Dexamethasone ϭϬ  ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о p.o. 1-5 
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I. ʿ̶̛̌е̦т̛ ̭̻̭ ̭т̦̌д̬̌те̦ ̛̬̭к: те̬̌пе̏т̸̛̦̌т̌ ̵̭е̥̌ ̏кл̸̀̏̌: 
ко̦̭ол̛д̶̛̌́ II ;hd MTX/ASPͿ, ̬е-̛̦дуќ̶̛ I ̛ II, ко̦̭ол̛д̶̛̌́ III–VI. 

 КОʻˁОЛʰʪʤˉЯ II, III, VI ; hd MTX/ASP, ̭ед. ϭϲ-18, 30-32, 46-48). 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

6-Mercaptopurine 60 

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

p.o. 1–7, 15–21 

Methotrexate 1,500 

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 1, 15  

Pegasparaginase  2000 IU/ 

ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 2, 16 

Methotrexate 15 mg i.t. 1 

Cytarabine 40 mg i.t. 1 

Dexamethasone 4 mg i.t. 1 

ʿ̛̬ п̶̛̌е̦т̛ ̦̌ ̻̬̭̏̌̚т ϱϱ-ϲϱ ̐од̛̛̦: до̌̚т̌ ̦̌ Methotreǆate ̭е 
̬еду̶̛̬̌ ̦̌ ϭ000 ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о ̛ ̦̌ pegasparagiŶase ϭϬϬϬ IU/ 

ŵϮ/д̦е̦̏о. 

ˀʫ-ʰʻʪ˄КˉʰЯ I ;̭ед. ϮϮ-23). 

Methotrexate 15 mg i.t. 1 

Cytarabine 40 mg i.t. 1 

Dexamethasone 4 mg i.t. 1 

ˀʫ-ʰʻʪ˄КˉʰЯ II ;̭ед. Ϯϰ-25). 

Vindesine ϯ  ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о i.v. 1 

Methotrexate 1500  

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 1 

Etoposide 

phosphate 

250  

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 4-5 

Cytarabine Ϯ ̵ Ϯ,ϬϬϬ  
ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о  

i.v. 5 

Filgrastim ϱ µg/kg/д̦е̦̏о s.c. 7–ϭϲ ;до 
̥о̛̍л̶̛̛̌́̚ 
̦̌ ̌̏то-ˁКͿ 

Methotrexate 15 mg i.t. 12 

Cytarabine 40 mg i.t. 12 

Dexamethasone 4 mg i.t. 12 

ʺ̌к̛̭̥̌л̦̌ ̭̌̍ол̀т̦̌ до̌̚ ViŶdesiŶe ϱŵg. ʿ̛̬ п̶̛̌е̦т̛ ̦̌ ̻̬̭̏̌̚т 55- 

ϲϱ ̐од̛̛̦: до̌̚т̌ ̦̌ Methotreǆatḙе ̬еду̶̛̬̌ ̦̌ ϭ g/ŵϮ ̛ ̦̌ CǇtaraďiŶe Ϯ 
̵ ϭ g/ŵϮ. 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Doxorubicin 50  

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 1, 7 

Vindesin 3   

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 1, 7 

Prednisolone ϯ ̵ ϮϬ  

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

p.o. 1-14 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ ʪ̛̦ ̦̌ 
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Methotrexate 15 mg i.t. 15 

Cytarabine 40 mg i.t. 15 

Dexamethasone 4 mg i.t. 15 

КОʻˁОЛʰʪʤˉʰЯ IV ;VMϮϲ AraC, ̭ед. ϯϲͿ. 

Methotrexate 15 mg i.t. 1 

Cytarabine 40 mg i.t. 1 

Dexamethasone 4 mg i.t. 1 

КОʻˁОЛʰʪʤˉʰЯ V ;CǇĐlo AraC, ̭ед. ϰϭͿ. 
INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cyclophosphamide 500 

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 1 

Cytarabine 1,000 

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 1 

Methotrexate 15 mg i.t. 1 

Cytarabine 40 mg i.t. 1 

Dexamethasone 4 mg i.t. 1 

 

II. ʿ̶̛̌е̦т̛ ̭ ̛̭̏ок ̛л̛ ̥̦о̐о ̛̭̏ок ̛̬̭к ̭е ̬̌̚дел́т доп̻л̛̦тел̦о ̦̌ д̏е 
под̬̐уп̛ ̏ ̛̛̭̥̌̏̚о̭т от ̻̥̏̚о̙̦о̭тт̌ ̌̚ ̛̦̥̬̦̌̌е ̦̌ до̦о̬ ̌̚ ̌ло̐е̦̦̌ 
– ˁК˃/̦̌л̸̛̛̦ ко̦т̛̬̦̌д̛к̶̛̛̌ ̌̚ ̌ло-ˁК˃: 
 ϭ. ʥе̚ ̻̥̏̚о̙̦о̭т ̌̚ ̛̻̬̹̦̏̏̌̚е ̦̌ ̌ло-ˁК˃: ко̦̭ол̛д̶̛̌́ II ̏ ̛̛̭̥̌̏̚о̭т 
от л̛̦е̜̦̌т̌ п̛̬̦̌дле̙̦о̭т ̦̌ ле̏ке̸̛̛̥̦́ кло̦: п̛̬ T- клет̸̻е̦ 
̴е̦от̛п – CLAEG; п̛̬ ʦ-клет̸̻е̦ ̴е̦от̛п- FLAG-Ida, по̭лед̦̏̌̌ от ̌̏то– 

ˁК˃ ̛л̛ п̬од̻л̙̦̌̏̌е ̦̌ те̬̌п̛́т̌ ̏ ̵̭е̥̌ ̛де̦т̸̛̦̌ ̦̌ т̛̌̚ п̛̬ 
п̶̛̌е̦т̛ ̭ ̛̦̭̻к ̛̬̭к ;̬е-̛̦дуќ̶̛ I ̛ II, ко̦̭ол̛д̶̛̌́ III–VI). 

КОʻˁОЛʰʪʤˉʰЯ II HR – T-клет̸̻̦̌ ʤЛЛ ;CLAEG - ̭ед. ϭϲͿ. 
INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cladribine 0.2 ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о i.v. 1–5 

Etoposide  60 ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о i.v. 1–5 

Cytarabine 1500 

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 1–5 

Methotrexate 15 mg i.t. 1 

Cytarabine 40 mg i.t. 1 

Dexamethasone 4 mg i.t. 1 

до̌̚ п̛̬ло̙е̛̦е п̛̬ло̙е̛̦е 

Cyclophosphamide 1000   

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 15 

Cytarabine 75   

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 17–20, 24–27 

6-Tioguanin 60   

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

p.o. 15–28 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ 
до̌̚ 

ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cytarabine 1,000  

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 1,3,5 
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Filgrastim ϱ µg/kg/д̦е̦̏о s.c. От де̦ ϲ до Neu 
> ϭϬϬϬ /µl 

КОʻˁОЛʰʪʤˉʰЯ II HR/VHR – B-п̬еку̬̭о̬̦̌ ʤЛЛ ;FLAG-Ida - ̭ед. ϭϲͿ. 
INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Idarubicin 10 ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о i.v. 1,3 

Fludarabine  30 ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о i.v. 1–5 

Cytarabine 2,000 

ŵg/ŵϮ/д̦е̦̏о 

i.v. 1–5 

Methotrexate 15 mg i.t. 1 

Cytarabine 40 mg i.t. 1 

Dexamethasone 4 mg i.t. 1 

Filgrastim ϱ µg/kg/д̦е̦̏о s.c. От де̦ ϳ до Neu 
> ϭϬϬϬ /µl 

ʰʻ˃ʫʻʯʰˇʰˉʰˀʤʻʤ ʿОʪʪˎˀʮʤˍʤ ˃ʫˀʤʿʰЯ. 
ˀе̛̙̥ пе̛̬од 

 

CǇĐlo AraC ;ко̦̭ол̛д̶̛̌́ VͿ ϱϴ ̭ед̶̛̥̌ 

 

VMϮϲ AraC ;ко̦̭ол̛д̶̛̌́ IVͿ ϲϲ ̭ед̶̛̥̌ 

 

hd MTX/ASP;ко̦̭ол̛д̶̛̌́ IIͿ ϳϰ ̭ед̶̛̥̌ 

 

CǇĐlo AraC ;ко̦̭ол̛д̶̛̌́ VͿ ϴϮ ̭ед̶̛̥̌ 

 

VM26 AraC ;ко̦̭ол̛д̶̛̌́ IVͿ ϵϬ ̭ед̶̛̥̌ 

 

hd MT X/ASP;ко̦̭ол̛д̶̛̌́ IIͿ ϭϬϰ 
̭ед̶̛̥̌ 

ϭϬϰ ̭ед̶̛̥̌ 

 

ˁлед ̬е̛̦дуќ̶̛, ̥е̙ду ко̦̭ол̛д̶̛̌́ III–VI, ̛ до оп̬едел̦́е ̦о MRD 

̛̬̦̍̌̌̌̚т̌ ̛̬̭ко̏̌ ̬̐уп̌, е под̵од̺́о п̶̛̌е̦т̛те д̌ полу̸̌̏̌т 
подд̻̬̙̺̌̌ те̬̌п̛́ ̏ ̛̦̭к̛ до̛̚. 
INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

6-

Mercaptopurin  

 

60 mg/m2 p.o. д̛̦ ϭ-21 (-28) 

Methotrexate  

 

20 mg/m2 i.v. ̭ед̸̛̥̦о 

 

͞˃Кʰ + ко̬т̛ко̭те̬о̛д̛͟ 

ʿ̬е̴̌̌̚ 

ʰ̦дук̶̛о̦̦̌ ̴̌̌̚ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Prednisone 10 -40 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-7 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ ʪ̛̦ ̦̌ 
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͞˃Кʰ + vincristine + ко̬т̛ко̭те̬о̛д̛͟ 

ʿ̬е̴̌̌̚ 

ʰ̦дук̶̛о̦̦̌ ̴̌̌̚ 

ˉ̛к̻л ϭ 

ˉ̛к̻л Ϯ 

 

͞
C

l

o

f

a

 ͞Clofarabine -̭̻д̛̻̬̙̺̌ ̬е̛̛̙̥͟ 

ʰ̦дук̶̛о̦̦̌ ̴̌̌̚ 

К
о
̦
̭
о
л
Ko̦̭ол̛д̶̛̌о̦̦̌ ̴̌̌̚ 

 

͞
C

y

t

a

 ͞Cytarabine -̭̻д̛̻̬̙̺̌ ̬е̛̛̙̥͟ 

 

͞
N

e

l

 ͞Nelarabine -̭̻д̛̻̬̙̺̌ ̬е̛̛̙̥͟ 

п̛̬ло̙е̛̦е п̛̬ло̙е̛̦е 

Imatinib 800 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-45 

Prednisone 40 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-45 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ п̛̬ло̙е̛̦е 

Prednisone 10 -40 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-7 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Imatinib 800 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-28 

Vincristine 2 mg/д̦е̦̏о i.v. 1, 8, 15, 22 

Dexamethasone 40 mg/д̦е̦̏о p.o. 1-2, 8-9, 15-16, 22-

23 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Imatinib 800 mg/m
2/д̦е̦̏о p.o. 1-14 

Methotrexate 1000 mg/д̦е̦̏о i.v. 1 

Cytarabine 2 x 3000 mg/ 

m
2/д̦е̦̏о 

i.v. 2-3 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Clofarabine 40 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Etoposide 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Cyclophosphamide 440 mg/ m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Clofarabine 40 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Etoposide 100 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

Cyclophosphamide 440 mg/ m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-4 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Cytarabine 3000 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1-5 

Idarubicin 40 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 3 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ ʪ̛̦ ̦̌ 
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͞
I

Ŷ͟Inotuzumab ozogamicin-̭̻д̛̻̬̙̺̌ ̬е̛̛̙̥͟ 

ʿ
̬
̛
 

п
̌
̶
ʿ̶̛̌е̦т̛ ̭ по̭т̛̦̐̌т̌ п̻л̦̌ ̶̛толо̛̐ч̦̌ ̬е̛̛̥̭я 

 

 

К
О 

ʻ 

 

Ко̦д̶̛̛о̛̛̦̬̺̌ ̬е̛̛̙̥ 

 

͞BEAM͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Carmustine 300 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. -6 

Etoposide 200 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. -5,-4,-3,-2 

Cytarabine 2x400 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. -5,-4,-3,-2 

Melphalan 140 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. -1 

 

͞HDMel͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Melphalan 200 mg/m
2/д̦е̦̏о 

140 mg/m
2/д̦е̦̏о 

100 mg/m
2/д̦е̦̏о 

i.v. -1 

 

͞BendaEAM͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Bendamustine 200 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. -7,-6 

Etoposide 200 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. -5,-4,-3,-2 

Cytarabine 2x400 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. -5,-4,-3,-2 

Melphalan 140 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. -1 

 

͞Flu/Bu/ATG RIC͟  

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Fludarabine 30 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. -5,-4,-3,-2,-1 

п̛̬ло̙е̛̦е п̛̬ло̙е̛̦е 

Nelarabine 1500 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1,3,5 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Inotuzumab 

ozogamicin 

0.8 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1 

Inotuzumab 

ozogamicin 

0.5 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 8, 15 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ ʻ̸̛̦̌ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Inotuzumab 

ozogamicin 

0.5 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. 1, 8, 15 
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Busulfan Ϭ,ϴ ŵg/kg ǆϰ д̦е̦̏о i.v. -4,-3 

ATG Ϯ,ϱ ŵg/kg д̦е̦̏о i.v. -2,-1 

Cyclosporine A ϯ ŵg/kg д̦е̦̏о i.v. -4,-3,-ϭ, ̦̌ 
де̦ Ϭ до̌̚т̌ 
̭е т̛т̛̬̬̌ 

 

͞Flu/Cy/ATG͟ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Fludarabine 25 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. -5,-4,-3,-2,-1 

Cyclophosphamide 60 mg/kg i.v. -7,-6 

ATG ϭϬ ŵg/kg д̦е̦̏о i.v. -5,-4,-3,-2 

Cyclosporine A ϯ ŵg/kg д̦е̦̏о i.v. от -ϭ де̦ 

Methotrexate 20 mg/ m
2
 i.v. от де̦ +ϭ 

Methotrexate  10 mg/ m
2
 i.v. ̦̌ де̦ 

+3,+6,+11 

 

 

Flu/TBI 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Fludarabine 35 mg/m
2/д̦е̦̏о i.v. -5,-4,-3, 

TBI 200 Gy  -1 

MMF ϭϱ ŵg/kg д̦е̦̏о p.o. от де̦ +ϭ 

Cyclosporine A ϯ ŵg/kg д̦е̦̏о i.v. от -ϭ де̦ 

 

͞Bu/CǇ - haplo͟ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Busulfan 3,2 mg/kg д̦е̦̏о i.v. -7,-6,-5,-4 

Cyclophosphamide 60 mg/kg/50 mg/kg i.v. -3,-2,+3,+4 

ATG ϭϬ ŵg/kg д̦е̦̏о i.v. -5,-4,-3,-2 

Mesna 75 mg/kg /65 mg/kg 

д̦е̦̏о 

i.v. -3,-2,+3,+4 

MMF  15 mg/kg p.o. от де̦ +ϰ 

Tacrolimus  Ϯ ŵg/д̦е̦̏о p.o. от де̦ +ϰ 

 

͞Flu/CǇ/TBI – haplo͟ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Fludarabine 30 mg/m
2д̦е̦̏о i.v. -6,-5,-4,-3,-2 

Cyclophosphamide 14,5mg/kg/50 mg/kg i.v. -6,-5 

Mesna 15mg/kg /65 mg/kg 

д̦е̦̏о 

i.v. -6,-5,-4,+3,+4 

TBI 200 Gy  -1 

MMF  15 mg/kg p.o. от де̦ +ϰ 

Tacrolimus  Ϯ ŵg/д̦е̦̏о p.o. от де̦ +ϰ 
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͞Bu/Thio/CǇ͟ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Busulfan Ϭ,ϴ ŵg/kg ̵ϰ де̦ i.v. -10,-9,-8,-7 

Thiotepa ϭϬ ŵg/kg д̦е̦̏о i.v. -6 

Mesna 15mg/kg /65 mg/kg 

д̦е̦̏о 

i.v. 5,-4,-3,-2 

Cyclosporine A ϯ ŵg/kg д̦е̦̏о i.v. от де̦ -1 

Methotrexate 20 mg/ m
2
 i.v. от де̦ +ϭ 

Methotrexate  10 mg/ m
2
 i.v. ̦̌ де̦ 

+3,+6,+11 

 

͞FLAMSA RIC͟ 

INN ˁт̦̌д̬̌т̦̌ до̌̚ 
ʻ̌ч̛̦ ̦̌ 

п̛̬ло̙е̛̦е 

ʪ̛̦ ̦̌ 
п̛̬ло̙е̛̦е 

Fludarabine 30mg/ m
2
 дд̦е̦̏о i.v. 12,-11,-10,-9 

Amsacrine 100 mg/ m
2
 д̦е̦̏о i.v. -12,-11,-10,-9 

Cytarabine 2000 mg/ m
2
  -12,-11 

Busulfan Ϭ,ϴ ŵg/kg д̦е̦̏о i.v. -6,-5,-4 

Fludarabine 30 mg/ m
2
 д̦е̦̏о i.v. -5,-4 

TBI 4 Gy  -5 

Methotrexate 20 mg/ m
2
 i.v. +1 

Methotrexate  10 mg/ m
2
 i.v. ̦̌ де̦ 

+3,+6,+11 

 

ʯ̌̍еле̙к̌: 
ʿ̛̬ ̴ол̛кул̬̌е̦ л̴̛̥о̥ ̛ д̴̛у̚е̦ ʦ-ед̬оклет̸̻е̦ л̴̛̥о̥ Rituximab 

1400 mg s.c. , ̭е п̛̬е̥̌ ̌̚ ек̛̏̏̌ле̦т ̦̌ 375 mg/ m
2/д̦е̦̏о п̛̬ло̙е̛̦ i.v.  

ʿ̛̬ ̵̬о̸̛̦̦̌ л̴̛̥о̶̛т̦̌ ле̏ке̛̥́ ̥о̙е д̌ ̭е п̛̬л̌̐̌ Rituximab 500 

mg s.c.  к̌то ек̛̏̏̌ле̦т ̦̌ i.v. п̛̬ло̙е̛̦е. 
ʿ̛̬ ̦е̻̥̏̚о̙̦о̭т ̌̚ п̛̬ло̙е̛̦е ̦̌ Doxorubicine ̭е допу̭к̌ 

̥̌̚е̭т̦̏̌е ̭ д̬у̐ ̥ед̛к̥̌е̦т от ̬̐уп̌т̌ ̦̌ ̦̌т̶̛̬̌кл̛̛̦те: Daunorubicine, 

ʫpiruďiĐiŶe, IdariďiĐiŶe, MitoǆaŶtroŶe ̏ ек̛̏̏̌ле̦т̛̦ до̛̚. 
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ʿˀʰЛОʮʫʻʰʫ №Ϯ - ˁ˃ʤʪʰˀʤˍʤ ˁʰˁ˃ʫʺʤ 
 

LUGANO ʺОʪʰˇʰКʤˉʰЯ ʻʤ ANN ARBOR ˁ˃ʤʪʰˀʤˍʤ ˁʰˁ˃ʫʺʤ (ʯʤ 
ʿˎˀʦʰˋʻО ʻОʪʤЛʻʰ ЛʰʺˇОʺʰ) 

 

ɋɬɚɞɢɣ Ɂɚɫɹɝɚɧɟ 
ȿɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɟɧ 

ɫɬɚɬɭɫ 

Ɉɝɪɚɧɢɱɟɧ 

I ɨ ȿɞɢɧ ɥɢɦɮɟɧ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ 
ɝɪɭɩɚ ɜɴɡɥɢ ɩɨ ɫɴɫɟɞɫɬɜɨ 

ȿɞɢɧɢɱɧɚ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɚ 
ɥɟɡɢɹ ɛɟɡ ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚ 
ɥɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ 

II Ⱦɜɟ ɢɥɢ ɩɨɜɟɱɟ ɥɢɦɮɧɢ 
ɝɪɭɩɢ ɨɬ ɟɞɧɚɬɚ ɫɬɪɚɧɚ 
ɧɚ ɞɢɚɮɪɚɝɦɚɬɚ 

ɋɬɚɞɢɣ I ɢɥɢ II ɫ 
ɨɝɪɚɧɢɱɟɧɨ 
ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ 
ɩɨ ɫɴɫɟɞɫɬɜɨ 

II bulky Ʉɚɬɨ II, ɧɨ ɫ bulky 
ɮɨɪɦɚɰɢɹ (ɨɛɟɦɧɚ 
ɬɭɦɨɪɧɚ ɦɚɫɚ) - 
ɦɟɞɢɚɫɬɢɧɚɥɟɧ 
ɞɢɚɦɟɬɴɪ ɪɚɜɟɧ ɢɥɢ ɩɨ-
ɝɨɥɹɦ ɨɬ ɟɞɧɚ ɬɪɟɬɚ ɨɬ 
ɝɪɴɞɧɢɹ ɞɢɚɦɟɬɴɪ ɢɥɢ 
ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɥɢɦɮɟɧ 
ɤɨɧɝɥɨɦɟɪɚɬ ɩɨ-ɝɨɥɹɦ ɨɬ 
10 ɫɦ 

ɇɟ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦ 

ɇɚɩɪɟɞɧɚɥ 

III Ʌɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ ɨɬ ɞɜɟɬɟ 
ɫɬɪɚɧɢ ɧɚ ɞɢɚɮɪɚɝɦɚɬɚ  
ɂɥɢ 
Ʌɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ ɨɬ ɟɞɧɚɬɚ 
ɫɬɪɚɧɚ ɧɚ ɞɢɚɮɪɚɝɦɚɬɚ ɢ 
ɡɚɫɹɝɚɧɟ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ 

ɇɟ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦ 

IV Ⱦɨɩɴɥɧɢɬɟɥɧɨ ɡɚɫɹɝɚɧɟ 
ɧɚ ɧɟɫɴɫɟɞɧɢ 
ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ 
ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɢ, ɤɨɢɬɨ ɫɟ 
ɨɬɛɟɥɹɡɜɚɬ ɫ “ȿ” 

ɇɟ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦ 

 

* ɋɬɟɩɟɧɬɚ ɧɚ ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟɬɨ ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹ ɨɬ PET-CT ɡɚ ɦɟɬɚɛɨɥɢɬɧɨ 
ɚɤɬɢɜɧɢɬɟ ɥɢɦɮɨɦɢɬɟ ɢ ɨɬ ɋɌ ɡɚ ɦɟɬɚɛɨɥɢɬɧɨ ɧɟɚɤɬɢɜɧɢɬɟ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɱɧɢ 
ɬɢɩɨɜɟ. Ɂɚɛɟɥɟɠɤɚ: ɬɨɧɡɢɥɢɬɟ, Waldeyer ɩɪɴɫɬɟɧ ɢ ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɫɟ ɫɱɢɬɚɬ ɡɚ 
ɧɨɞɚɥɧɚ ɬɴɤɚɧ. 
** “II bulky” ɦɨɠɟ ɞɚ ɫɟ ɬɪɟɬɢɪɚ ɤɚɬɨ ɨɝɪɚɧɢɱɟɧɨ ɢɥɢ ɧɚɩɪɟɞɧɚɥɨ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ ɜɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɯɢɫɬɨɥɨɝɢɹ ɢ ɛɪɨɹ ɧɚ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɢɬɟ 
ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ. 
Ʉɚɬɟɝɨɪɢɡɢɪɚɧɟɬɨ ɧɚ “Ⱥ” ɫɪɟɳɭ “ȼ” ɜɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɩɪɨɹɜɢ ɧɚ ɛɢɨɥɨɝɢɱɧɚ 
ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ ɟ ɩɪɟɦɚɯɧɚɬɨ ɨɬ Lugano ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹɬɚ ɧɚ "Ann Arbour" 
ɫɬɚɞɢɪɚɳɚɬɚ ɫɢɫɬɟɦɚ. 
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ʿˀʰЛОʮʫʻʰʫ №3 - ʿ̬о̦̐о̭т̛ч̛̦ ̛̦дек̛̭ 

 
Ɂɚ ɰɟɥɢɬɟ ɧɚ ɩɪɨɝɧɨɡɢɪɚɧɟ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɧɢɹ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɩɪɟɞɜɢɠɞɚɧɟ ɧɚ 
ɪɟɰɢɞɢɜɢɬɟ ɢ ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬɬɚ ɩɪɢ ɚɝɪɟɫɢɜɧɢɬɟ ɥɢɦɮɨɦɢ ɫɚ ɪɚɡɪɚɛɨɬɟɧɢ 
ɢ ɦɨɞɢɮɢɰɢɪɚɧɢ ɧɹɤɨɥɤɨ ɫɤɨɪɢɧɝ ɫɢɫɬɟɦɢ ɡɚ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɢɫɤɚ. ȼ ɩɪɟ-
Rituximab ɟɪɚɬɚ ɟ ɪɚɡɪɚɛɨɬɟɧ ɢ ɲɢɪɨɤɨ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧ Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞɧɢɹ 
ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɢɧɞɟɤɫ (International Prognostic Index,  IPI), ɤɨɣɬɨ 
ɤɚɬɟɝɨɪɢɡɢɪɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ ɜ 4 ɪɢɫɤɨɜɢ ɝɪɭɩɢ ɜɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬ ɨɬ ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɧɚ 
ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ: ɜɴɡɪɚɫɬ > 60 ɝɨɞɢɧɢ; ІІІ/ІV ɤɥɢɧɢɱɟɧ 
ɫɬɚɞɢɣ; ≥2 ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ ɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɢ; ECOG ≥ 2; ɩɨɜɢɲɟɧɨ ɫɟɪɭɦɧɨ 
ɧɢɜɨ ɧɚ LDH. 

Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞɟɧ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɢɧɞɟɤɫ (International Prognostic Index,  
IPI) 
ɋɛɨɪ IPI ɪɢɫɤɨɜɚ ɝɪɭɩɚ % ɩɴɥɟɧ 

ɨɬɝɨɜɨɪ 
5-ɝɨɞɢɲɧɚ 

ɨɛɳɚ 
ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ 

ɛɟɡ 
ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 

(DFS) 

5-ɝɨɞɢɲɧɚ 
ɨɛɳɚ 

ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ 
(OS) 

0-1 ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ 87% 70% 73% 
2 ɇɢɫɴɤ/ɦɟɠɞɢɧɟɧ 

ɪɢɫɤ 
67% 50% 51% 

3 Ɇɟɠɞɢɧɟɧ /ɜɢɫɨɤ 
ɪɢɫɤ 

55% 49% 43% 

4-5 ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ 44% 40% 26% 

Ɂɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ≤60-ɝɨɞɢɲɧɚ ɜɴɡɪɚɫɬ ɢ ɫɴɫɬɨɹɧɢɟ, ɤɨɟɬɨ ɩɨɡɜɨɥɹɜɚ 
ɩɪɢɥɚɝɚɧɟ ɧɚ ɩɨ-ɢɧɬɟɧɡɢɜɧɚ ɬɟɪɚɩɢɹ ɟ ɪɚɡɪɚɛɨɬɟɧ ɬɚɤɚ ɧɚɪɟɱɟɧɢɹ 
„ɜɴɡɪɚɫɬɨɜɨ-ɚɞɚɩɬɢɪɚɧ Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞɟɧ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɢɧɞɟɤɫ” (age-
adjusted IPI), ɩɪɢ ɤɨɣɬɨ ɫɟ ɨɬɱɢɬɚ ɬɟɠɟɫɬɬɚ ɧɚ ɫɥɟɞɧɢɬɟ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɢ: ІІІ/ІV 
ɤɥɢɧɢɱɟɧ ɫɬɚɞɢɣ; ɩɨɜɢɲɟɧɨ ɫɟɪɭɦɧɨ ɧɢɜɨ ɧɚ LDH ɢ ECOG ≥ 2. 

ȼɴɡɪɚɫɬɨɜɨ-ɚɞɚɩɬɢɪɚɧ Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞɟɧ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɢɧɞɟɤɫ” (age-
adjusted IPI) 
ɋɛɨɪ Ɋɢɫɤɨɜɚ ɝɪɭɩɚ 

ɩɪɢ ɩɚɰɢɟɧɬɢ 
≤60-ɝɨɞɢɲɧɚ 

ɜɴɡɪɚɫɬ 

% ɩɴɥɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ 

5-ɝɨɞɢɲɧɚ 
ɨɛɳɚ 

ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ 
ɛɟɡ 

ɡɚɛɨɥɹɜɚɧɟ 
(DFS) 

5-ɝɨɞɢɲɧɚ 
ɨɛɳɚ 

ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ 
(OS) 

0 ɇɢɫɴɤ ɪɢɫɤ 92% 86% 83% 
1 ɇɢɫɴɤ/ɦɟɠɞɢɧɟɧ 

ɪɢɫɤ 
78% 66% 69% 

2 Ɇɟɠɞɢɧɟɧ /ɜɢɫɨɤ 
ɪɢɫɤ 

57% 53% 46% 

3 ȼɢɫɨɤ ɪɢɫɤ 46% 58% 32% 
 

ɋɥɟɞ ɜɴɜɟɠɞɚɧɟɬɨ ɧɚ Rituximab ɤɚɬɨ ɫɬɚɧɞɚɪɬɟɧ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬ ɜ ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ 
ɧɚ ɞɢɮɭɡɧɢɬɟ ȼ-ɟɞɪɨɤɥɟɬɴɱɧɢ ɥɢɦɮɨɦɢ, ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬɬɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ 
ɡɧɚɱɢɬɟɥɧɨ ɫɟ ɩɪɨɦɟɧɢ ɜ ɨɰɟɧɟɧɢɬɟ ɫɴɝɥɚɫɧɨ IPI ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɝɪɭɩɢ, 
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ɤɨɟɬɨ ɧɚɥɨɠɢ ɩɪɟɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɢɡɩɨɥɡɜɚɧɚɬɚ ɫɤɨɪɢɧɝ ɫɢɫɬɟɦɚ. Ɉɰɟɧɤɚɬɚ ɧɚ 
ɫɴɳɢɬɟ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɧɢ ɮɚɤɬɨɪɢ ɩɨɡɜɨɥɹɜɚ ɤɚɬɟɝɨɪɢɡɢɪɚɧɟɬɨ ɧɚ 
ɩɚɰɢɟɧɬɢɬɟ, ɜ ɱɢɟɬɨ ɥɟɱɟɧɢɟ ɟ ɜɤɥɸɱɟɧ Rituximab, ɜ ɬɪɢ ɨɫɧɨɜɧɢ ɝɪɭɩɢ 
ɫɩɨɪɟɬ ɪɟɜɢɡɢɪɚɧɢɹ Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞɟɧ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɢɧɞɟɤɫ (Revised IPI). 

Ɋɟɜɢɡɢɪɚɧ Ɇɟɠɞɭɧɚɪɨɞɟɧ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɧ ɢɧɞɟɤɫ” (R-IPI) 
ɋɛɨɪ R-IPI ɪɢɫɤɨɜɚ ɝɪɭɩɚ  4-ɝɨɞɢɲɧɚ ɨɛɳɚ 

ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ ɛɟɡ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ (ɊFS) 

4-ɝɨɞɢɲɧɚ ɨɛɳɚ 
ɩɪɟɠɢɜɹɟɦɨɫɬ                

(OS) 
0 Ɇɧɨɝɨ ɞɨɛɪɚ 

ɩɪɨɝɧɨɡɚ 
94% 94% 

1-2 Ⱦɨɛɪɚ ɩɪɨɝɧɨɡɚ 80% 79% 
3, 4 ɢɥɢ 
5 

Ʌɨɲɚ ɩɪɨɝɧɨɡɚ 53% 55% 
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ʿˀʰЛОʮʫʻʰʫ №4 – К̛̬те̛̛̬ ̌̚ те̬̌пе̏т̛ч̛̦ от̐о̏о̛̬ п̛̬ л̴̛̥о̛̥ 

 

LUGANO к̛̬те̛̛̬ ̌̚ те̬̌пе̏т̛че̦ от̐о̏о̬ п̛̬ ʻе̵од̙к̛̦о̛̏ л̴̛̥о̛̥ 

 

Ɉɬɝɨɜɨɪ Ʌɨɤɚɥɢɡɚɰɢɹ PET-CɌ(Ɇɟɬɚɛɨɥɢɬɟɧ         
ɨɬɝɨɜɨɪ) 

ɋɌ (Ɋɚɞɢɨɥɨɝɢɱɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ) 

ɉɴɥɟɧ  
Ɉɬɝɨɜɨɪ 

Ʌɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ ɢ 
ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɭɥɚɪɧɢ ɡɨɧɢ 
ɟɤɫɬɪɚɥɢɦɮɚɬɢɱɧɢ? 
 

ɋɬɟɩɟɧ 1, 2 ɢɥɢ 3 ɫ ɢɥɢ 
ɛɟɡ ɪɟɡɢɞɭɚɥɧɚ ɦɚɫɚ 
ɩɨ 5 ɫɬɟɩɟɧɧɚɬɚ ɫɤɚɥɚ 
(5 -ɊS) 

ȼɫɢɱɤɨ ɨɬ ɢɡɛɪɨɟɧɨɬɨ: 
Ɍɚɪɝɟɬɧɢ ɥ.ɜ. ɜɴɡɥɢ / 
ɧɨɞɚɥɧɢ ɤɨɧɝɥɨɦɟɪɚɬɢ 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɧɚɦɚɥɟɹɬ 
(ɪɟɝɪɟɫɢɪɚɬ) ɞɨ <1,5 
ɫɦ ɩɨ ɧɚɣ- ɞɴɥɝɢɹ 
ɧɚɩɪɟɱɟɧ ɞɢɚɦɟɬɴɪ ɧɚ 
ɥɟɡɢɹ(LDi) 
Ȼɟɡ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɭɥɚɪɧɨ 
ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ 

ɇɟɢɡɦɟɪɢɦɢ ɥɟɡɢɢ ɇɟ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦo Ʌɢɩɫɜɚɬ 
Ɉɪɝɚɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɇɟ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ Ɋɟɞɭɤɰɢɹ ɞɨ ɧɨɪɦɚɥɧɢ 

ɪɚɡɦɟɪɢ 
ɇɨɜɢ ɥɟɡɢɢ ɇɟ ɫɟ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɬ ɇɟ ɫɟ ɭɫɬɚɧɨɜɹɜɚɬ 

Ʉɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ Ʌɢɫɜɚɬ PET-ɞɚɧɧɢ ɡɚ 
ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɧɢɹ 
ɦɨɡɴɤ 

ɇɨɪɦɚɥɧɚ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɹ; 
ɩɪɢ ɫɴɦɧɟɧɢɟ – 
ɨɬɪɢɰɚɬɟɥɧɚ 
ɮɥɨɭɰɢɬɨɦɟɬɪɢɹ ɢ ɂɏɏ 

 
ɑɚɫɬɢɱɟɧ 
Ɉɬɝɨɜɨɪ  

Ʌɢɦɮɧɢ ɜɴɡɥɢ ɢ 
ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɭɥɚɪɧɢ ɡɨɧɢ 
ɟɤɫɬɪɚɥɢɦɮɚɬɢɱɧɢ? 
 

ɋɬɟɩɟɧ 4 ɢɥɢ 5 ɫ 
ɧɚɦɚɥɟɧɨ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ 
ɧɚ ɪɚɞɢɨɦɚɪɤɟɪɚ 
ɫɩɪɹɦɨ ɢɡɯɨɞɟɧ ɊȿɌ. 
Ʌɢɩɫɜɚɬ ɧɨɜɢ ɢɥɢ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɪɚɳɢ ɥɟɡɢɢ. 
ɉɪɢ ɟɬɚɩɧɨ 
ɪɟɫɬɚɞɢɪɚɧɟ ɬɟɡɢ 
ɧɚɯɨɞɤɤɢ ɩɪɟɞɩɨɥɚɝɚɬ 
ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ. 

ȼɫɢɱɤɨ ɨɬ ɢɡɛɪɨɟɧɨɬɨ: 
> 50 % ɧɚɦaɥɟɧɢɟ ɧɚ 
ɫɛɨɪɚ ɨɬ 
ɩɪɨɢɡɜɟɞɟɧɢeɬɨ ɧɚ 
ɞɢɚɦɟɬɪɢɬɟ (SPD = 
sum of the products of 
diameters) ɧɚ ɞɨ 6 
ɬɚɪɝɟɬɧɢ ɢɡɦɟɪɢɦɢ ɥ. 
ɜɴɡɥɢ ɢ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ 
ɡɨɧɢ  
Ʉɨɝɚɬɨ ɥɟɡɢɹɬɚ ɟ 
ɩɪɟɤɚɥɟɧɨ ɦɚɥɤɚ, ɡɚ ɞɚ 
ɫɟ ɨɪɚɡɦɟɪɢ ɱɪɟɡ ɄɌ, 
ɫɟ ɨɩɪɟɞɟɥɹɬ ɪɚɡɦɟɪɢ 
5ɦɦ ɯ 5ɦɦ ɤɚɬɨ 
ɡɚɞɚɞɟɧɚ ɫɬɨɣɧɨɫɬ. 
Ʉɨɝɚɬɨ ɜɟɱɟ ɧɟ ɟ 
ɜɢɞɢɦɚ - 0ɯ0ɦɦ 
Ɂɚ ɜɴɡɟɥ > 5ɦɦ ɯ 5ɦɦ, 
ɧɨ ɩɨ –ɦɚɥɴɤ ɨɬ 
ɧɨɪɦɚɥɧɢɹ ɫɟ 
ɢɡɩɨɥɡɜɚɬ  
ɞɟɣɫɬɜɢɬɟɥɧɢɬɟ 
ɪɚɡɦɟɪɢ ɡɚ ɢɡɱɢɫɥɟɧɢɟ 

ɇɟɢɡɦɟɪɢɦɢ ɥɟɡɢɢ ɇɟ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ Ʌɢɩɫɜɚɬ / ɧɨɪɦɚɥɧɢ 
ɪɚɡɦɟɪɢ ɢɥɢ 
ɪɟɞɭɰɢɪɚɧɢ ɪɚɡɦɟɪɢ, 
ɧɨ ɛɟɡ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ 
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Ɉɪɝɚɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɇɟ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ Ɋɟɞɭɤɰɢɹ ɜ ɪɚɡɦɟɪɢɬɟ 
ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ ɫ ɩɨɜɟɱɟ ɨɬ 
50 % ɫɩɪɹɦɨ ɧɨɪɦɚ 

ɇɨɜɢ ɥɟɡɢɢ Ʌɢɩɫɜɚɬ Ʌɢɩɫɜɚɬ 

Ʉɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ Ɉɫɬɚɬɴɱɧɨɬɨ 
ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɟ ɩɨ-ɜɢɫɨɤɨ 
ɫɩɪɹɦɨ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟɬɨ ɜ 
ɡɞɪɚɜ ɤɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ, ɧɨ 
ɜ ɩɨ-ɧɢɫɤɚ ɫɬɟɩɟɧ 
ɫɩɪɹɦɨ ɢɡɯɨɞɧɢ 
ɫɬɨɣɧɨɫɬɢ (ɞɢɮɭɡɧɨɬɨ 
ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ, 
ɫɴɜɦɟɫɬɢɦɨ ɫ 
ɪɟɚɤɬɢɜɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɨɬ 
ɩɪɢɥɨɠɟɧɚɬɚ 
ɯɢɦɢɨɬɟɪɚɩɢɹ ɟ 
ɩɪɢɟɦɥɢɜɨ). Ⱥɤɨ ɫɚ 
ɧɚɥɢɰɟ ɩɟɪɫɢɫɬɢɪɚɳɢ 
ɮɨɤɚɥɧɢ ɩɪɨɦɟɧɢ ɜ 
ɤɨɫɬɧɢɹ ɦɨɡɴɤ ɩɪɢ 
ɧɚɥɢɱɢɟ ɧɚ ɧɨɞɚɥɟɧ 
ɨɬɝɨɜɨɪ, ɟ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ 
ɩɨ-ɧɚɬɚɬɴɲɧɚ ɨɰɟɧɤɚ ɫ 
ɛɢɨɩɫɢɹ ɢɥɢ ɤɨɧɬɪɨɥɟɧ 
PET/CT. 

ɇɟ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

Ȼɟɡ 
ɨɬɝɨɜɨɪ 

ɢɥɢ 
ɫɬɚɛɢɥɧɚ 

ɛɨɥɟɫɬ 

Ɍɚɪɝɟɬɧɢ ɜɴɡɥɢ / 
ɧɨɞɚɥɧɢ ɦɚɫɢ, 
ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ ɥɟɡɢɢ 

ɋɬɟɩɟɧ 4 ɢɥɢ 5 ɛɟɡ 
ɡɧɚɱɢɦɚ ɩɪɨɦɹɧɚ ɜ 
ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟɬɨ ɧɚ FDG 
ɫɩɪɹɦɨ ɢɡɯɨɞɧɢ 
ɫɬɨɯɧɨɫɬɢ, ɦɟɠɞɢɧɧɨ  
ɢɥɢ ɜ ɤɪɚɹ ɧɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ. Ȼɟɡ ɧɨɜɢ 
ɢɥɢ ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɢ ɥɟɡɢɢ 

<50% ɪɟɞɭɤɰɢɹ ɧɚ 
ɫɭɦɚɬɚ ɨɬ 
ɩɪɨɢɡɜɟɞɟɧɢɹɬɚ ɧɚ 
ɞɢɚɦɟɬɪɢɬɟ  ɧɚ ɞɨ 6 
ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɢ, ɢɡɦɟɪɢɦɢ 
ɜɴɡɥɢ ɢ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ 
ɡɨɧɢ; ɥɢɩɫɜɚɬ ɤɪɢɬɟɪɢɢ 
ɡɚ ɩɪɨɝɪɟɫɢɜɧɚ ɛɨɥɟɫɬ 

ɇɟɢɡɦɟɪɢɦɢ ɥɟɡɢɢ ɇɟ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ Ʌɢɩɫɜɚ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ, 
ɞɟɮɢɧɢɪɚɳɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ 

Ɉɪɝɚɧɨɦɟɝɚɥɢɹ ɇɟ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ Ʌɢɩɫɜɚ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ, 
ɞɟɮɢɧɢɪɚɳɨ ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ 

ɇɨɜɢ ɥɟɡɢɢ Ʌɢɩɫɜɚɬ Ʌɢɩɫɜɚɬ 

Ʉɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ Ȼɟɡ ɩɪɨɦɹɧɚ ɫɩɪɹɦɨ 
ɧɚɱɚɥɨɬɨ 

ɇɟ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ 

ɉɪɨɝɪɟɫɢ
ɜɧɨ 

ɡɚɛɨɥɹɜɚ
ɧɟ 

Ɍɚɪɝɟɬɧɢ ɜɴɡɥɢ / 
ɧɨɞɚɥɧɢ ɦɚɫɢ 
ȿɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɢ ɥɟɡɢɢ 

ɋɬɟɩɟɧ 4 ɢɥɢ 5 ɫɴɫ 
ɫɴɩɴɬɫɬɜɚɳɨ 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɧɚ 
ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟɬɨ ɫɩɪɹɦɨ 
ɧɚɱɚɥɨɬɨ ɢ /ɢɥɢ ɧɨɜɢ 
PET+ ɮɨɤɭɫɢɰɩɪɢ 
ɦɟɠɞɢɧɧɨ ɢɥɢ ɤɪɚɣɧɨ 
ɪɟɫɬɚɞɢɪɚɧɟ 

ɂɡɢɫɤɜɚ ɫɟ ɩɨɧɟ ɟɞɧɨ 
ɨɬ ɫɥɟɞɧɢɬɟ: 
PPD ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ 
(ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ 
ɜɟɤɬɨɪɧɨɬɨ 
ɩɪɨɢɡɜɟɞɟɧɢɟ ɨɬ ɧɚɣ-
ɞɴɥɝɢɹ ɞɢɚɦɟɬɴɪ ɢ 
ɩɟɪɩɟɧɞɢɤɭɥɹɪɧɢɹ 
ɞɢɚɦɟɬɴɪ) : 
ȼɫɟɤɢ ɜɴɡɟɥ ɢɥɢ ɥɟɡɢɹ 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ 
ɚɛɧɨɪɦɚɥɧɚ ɫɴɫ 
ɫɴɨɬɜɟɬɧɨ : 
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ɉɟɬɫɬɟɩɟɧɧɚ ɫɤɚɥɚ ɡɚ PET-CT (5-PS) 
1- Ʌɢɩɫɜɚ ɧɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɧɚ ɪɚɞɢɨɦɚɪɤɟɪɚ ɧɚɞ ɮɨɧɨɜɨɬɨ 

2- ɇɚɬɪɭɩɜɚɧɟ < ɦɟɞɢɚɫɬɢɧɭɦ 

3- ɇɚɬɪɭɩɜɚɧɟ > ɦɟɞɢɚɫɬɢɧɭɦ, ɧɨ < ɱ. ɞɪɨɛ 

4- ɇɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɭɦɟɪɟɧɨ ɡɚɜɢɲɟɧɨ ɫɩɪɹɦɨ ɱ. ɞɪɨɛ 

5- ɇɚɬɪɭɩɜɚɧɟ ɡɧɚɱɢɦɨ ɩɨ-ɜɢɫɨɤɨ ɫɩɪɹɦɨ ɱ. ɞɪɨɛ ɢ/ɢɥɢ ɧɨɜɢ 
ɥɟɡɢɢ 

LDi >1.5 ɫɦ ɢ 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɫ >50% ɨɬ 
PPD ɩɪɢ ɧɚɞɢɪ, ɤɚɤɬɨ ɢ 
ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ LDi ɢɥɢ 
SDi ɫɩɪɹɦɨ ɧɚɞɢɪ ɫ 0.5 
ɫɦ ɡɚ ɥɟɡɢɢ <2 ɫɦ ɢ ɫ 
1.0 ɫɦ ɡɚ ɥɟɡɢɢ >2ɫɦ 
ɉɪɢ ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ - 
ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ 
ɪɚɡɦɟɪɢɬɟ ɧɚ ɫɥɟɡɤɚɬɚ 
ɫ  >50% ɫɩɪɹɦɨ 
ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳɨ 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ 
ɉɪɢ ɥɢɩɫɚ ɧɚ 
ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɚɳɚ 
ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ, 
ɧɚɪɚɫɬɜɚɧɟ ɧɚ 
ɪɚɡɦɟɪɢɬɟ ɧɚɣ-ɦɚɥɤɨ  2 
ɫɦ ɫɩɪɹɦɨ ɧɚɱɚɥɨɬɨ; 
ɇɨɜɚ ɢɥɢ 
ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɳɚ 
(recurrent) 
ɫɩɥɟɧɨɦɟɝɚɥɢɹ 

ɇɟɢɡɦɟɪɢɦɚ ɥɟɡɢɹ ɇɟ ɟ ɩɪɢɥɨɠɢɦɨ ɇɨɜɚ ɢɥɢ ɹɜɧɚ 
ɩɪɨɝɪɟɫɢɹ ɧɚ 
ɫɴɳɟɫɬɜɭɜɚɳɚ 
ɧɟɢɡɦɟɪɢɦɚ ɥɟɡɢɹ 

ɇɨɜɢ ɥɟɡɢɢ ɇɨɜɢ PET+ ɮɨɤɭɫɢ, 
ɞɴɥɠɚɳɢ ɫɟ ɧɚ 
ɥɢɦɮɨɦ, ɚ ɧɟ ɧɚ ɞɪɭɝɚ 
ɩɪɢɱɢɧɚ (ɢɧɮɟɤɰɢɹ, 
ɜɴɡɩɚɥɟɧɢɟ). Ⱥɤɨ ɢɦɚ 
ɧɟɹɫɧɨɬɚ ɩɨ ɨɬɧɨɲɟɧɢɟ 
ɟɬɢɥɨɝɢɹɬɚ ɧɚ ɧɨɜɢɬɟ 
ɥɟɡɢɢ, ɫɚ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɢ 
ɛɢɨɩɫɢɹ ɢɥɢ ɤɨɧɬɪɨɥɟɧ 
PET-CT 

ɉɨɹɜɚ ɧɚ ɩɪɟɞɢɲɧɢ 
ɢɡɱɟɡɧɚɥɢ ɥɟɡɢɢ  
ɇɨɜ ɜɴɡɟɥ >1,5ɫɦ ɩɨ 
ɤɨɣɬɨ ɢ ɞɚ ɟ ɞɢɚɦɟɬɴɪ  
ɇɨɜɚ ɟɤɫɬɪɚɧɨɞɚɥɧɚ 
ɥɟɡɢɹ  > 1,0ɫɦ ɩɨ ɜɫɹɤɚ 
ɨɫ ; ɚɤɨ <1.0 ɫɦ ɜ ɤɨɹɬɨ 
ɢ ɞɚ ɟ ɨɫ, ɧɚɥɢɱɢɟɬɨ ɢ 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɟ 
ɧɟɞɜɭɫɦɢɫɥɟɧɨ ɢ ɞɚ ɫɟ 
ɞɴɥɠɢ ɧɚ ɥɢɦɮɨɦ 
Ɉɛɟɤɬɢɜɧɚ ɛɨɥɟɫɬ 
ɧɟɞɜɭɫɦɢɫɥɟɧɨ 
ɫɜɴɪɡɚɧɚ ɫ ɥɢɦɮɨɦ 
 

Ʉɨɫɬɟɧ ɦɨɡɴɤ ɇɨɜɢ ɢɥɢ 
ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɳɢ PET+ 
ɮɨɤɭɫɢ 

ɇɨɜɨ ɢɥɢ 
ɪɟɰɢɞɢɜɢɪɚɳɨ 
ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ ɧɚ ɤɨɫɬɟɧ 
ɦɨɡɴɤ 
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SPD = ɫɛɨɪ ɨɬ ɩɪɨɢɡɜɟɞɟɧɢɟɬɨ ɧɚ ɞɢɚɦɟɬɪɢɬɟ 
LDi = ɧɚɣ-ɞɴɥɝɢɹɬ ɧɚɩɪɟɱɟɧ ɞɢɚɦɟɬɴɪ ɧɚ ɥɟɡɢɹ 
SDi = ɧɚɣ-ɤɴɫɚɬɚ ɨɫ, ɩɟɪɩɟɧɞɢɤɭɥɹɪɧɚ ɧɚ Ldi 
PPD = ɜɟɤɬɨɪɧɨɬɨ ɩɪɨɢɡɜɟɞɟɧɢɟ ɨɬ LDi ɢ ɩɟɪɩɟɧɞɢɤɭɥɹɪɧɢɹ 
ɞɢɚɦɟɬɴɪ  
 
Ɉɰɟɧɤɚ ɧɚ ɨɬɝɨɜɨɪɚ ɢ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ:  
ɉɪɢ ɫɢɫɬɟɦɟɧ ɩɟɪɢɮɟɪɟɧ Ɍ-ɤɥɟɬɴɱɟɧ ɥɢɦɮɨɦ (PTCL), ɦɟɠɞɢɧɧɨ 
ɪɟɫɬɚɞɢɪɚɧɟ ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɫɟ ɢɡɜɴɪɲɢ, ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɨɰɟɧɢ 
ɯɢɦɢɨɱɭɜɫɬɜɢɬɟɥɧɨɫɬɬɚ. ȼɫɟ ɩɨɜɟɱɟ ɞɚɧɧɢ ɫɟ ɧɚɬɪɭɩɜɚɬ, ɤɨɢɬɨ ɩɨɫɨɱɜɚɬ, 
ɱɟ PTCL ɟ PET ɱɭɜɫɬɜɢɬɟɥɟɧ, ɤɨɟɬɨ ɞɚɜɚ ɨɫɧɨɜɚɧɢɟ ɞɚ ɫɟ ɢɡɩɨɥɡɜɚ 
PET/CT ɩɪɢ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɬɝɨɜɨɪ, ɨɫɨɛɟɧɨ ɩɪɢ ɨɰɟɧɤɚ ɧɚ 
ɨɫɬɚɬɴɱɧɚ ɛɨɥɟɫɬ. Ⱦɢaɝɧɨɫɬɢɱɧɨɬɨ ɨɛɪɚɡɧɨ ɢɡɫɥɟɞɜɚɧɟ (CT ɢɥɢ PET/CT) 
ɬɪɹɛɜɚ ɞɚ ɛɴɞɟ ɩɨɜɬɨɪɟɧɨ ɩɪɢ ɡɚɜɴɪɲɟɧ ɬɟɪɚɩɟɜɬɢɱɟɧ ɨɛɟɦ ɡɚɟɞɧɨ ɫ 
ɤɨɫɬɧɨ-ɦɨɡɴɱɧɚ ɛɢɨɩɫɢɹ (ɫɚɦɨ ɩɪɢ ɩɴɪɜɨɧɚɱɚɥɧɨ ɚɧɝɚɠɢɪɚɧɟ). ɉɨ 
ɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɩɪɨɞɴɥɠɢɬɟɥɧɨɫɬɬɚ ɧɚ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɩɨɧɚɫɬɨɹɳɟɦ ɧɟ ɟ 
ɜɴɡɦɨɠɧɨ ɞɚ ɫɟ ɞɚɞɟ ɩɪɟɩɨɪɴɤɚ, ɛɚɡɢɪɚɧɚ ɧɚ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɫɬɜɚ.  
ɉɪɟɩɨɪɴɱɢɬɟɥɧɨ ɟ: 

 ɚɧɚɦɧɟɡɚ ɢ ɮɢɡɢɤɚɥɟɧ ɩɪɟɝɥɟɞ ɧɚ ɜɫɟɤɢ ɬɪɢ ɦɟɫɟɰɚ ɜ 
ɩɪɨɞɴɥɠɟɧɢɟ ɧɚ  1 ɝɨɞɢɧɚ, ɧɚ ɜɫɟɤɢ 6 ɦɟɫɟɰɚ ɡɚ ɞɜɟ ɝɨɞɢɧɢ, ɫɥɟɞ 
ɤɨɟɬɨ ɟɞɢɧ ɩɴɬ ɜ ɝɨɞɢɧɚɬɚ ɡɚ ɞɟɬɟɤɰɢɹ ɧɚ ɜɬɨɪɢɱɧɢ ɬɭɦɨɪɢ ɢɥɢ 
ɞɪɭɝɢ ɤɴɫɧɢ ɫɬɪɚɧɢɱɧɢ ɟɮɟɤɬɢ.  

 Ʉɨɦɩɸɬɴɪɧɚ ɬɨɦɨɝɪɚɮɢɹ ɧɚ 6, 12 ɢ 24 ɦɟɫɟɰɚ ɫɥɟɞ ɤɪɚɹ ɧɚ 
ɥɟɱɟɧɢɟɬɨ [V, C] 

 Ɋɭɬɢɧɧɨ ɩɪɨɫɥɟɞɹɜɚɧɟ ɫ ɉȿɌ/ɄɌ ɧɟ ɫɟ ɩɪɟɩɨɪɴɱɜɚ [V, C]. 


