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Список сокращений 

АВ-блокада – атриовентрикулярная блокада 

АГ – артериальная гипертензия 

АД – артериальное давление 

АЛТ – аланинаминотрансфераза 

АРА – антагонисты рецепторов ангиотензина II 

АСТ – аспартатаминотрансфераза 

АЧТВ – активированное частичное тромбопластиновое время 

БАЛ – бронхоальвеолярный лаваж 

БЛРС – β-лактамазы расширенного спектра 

БПА – болезнь периферических артерий 

ВБП – выживаемость без прогрессирования 

ВИЧ – вирус иммунодефицита человека 

ГСК – гемопоэтические стволовые клетки 

ДИ – доверительный интервал 

ДНК – дезоксирибонуклеиновая кислота 

иАПФ – ингибиторы ангиотензин превращающего фермента 

ИБС – ишемическая болезнь сердца 

КАГ – коронароангиография 

КОЕ – колониеобразующая единица 

КТ – компьютерная томография 

КФК общ. – креатинфосфокиназа общая 

КФК-МБ – фракция креатинкиназы, являющаяся специфичным и чувствительным инди-

катором повреждения миокарда. 

ЛМЛ – лимфома из малых лимфоцитов 

ЛПНП – липопротеиды низкой плотности 

МВКЛ – моноклональный В-клеточный лимфоцитоз 

МЕ – международная единица 

МНО – международное нормализованное отношение 

МОБ – минимальная остаточная болезнь 

МПИ – международный прогностический индекс 

МПК – минимальная подавляющая концентрация 

МРТ – магнитно-резонансная томография 

ОВ – общая выживаемость 

ОМЛ – острый миелоидный лейкоз 
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ОКС–- острый коронарный синдром 

ОПН – острая почечная недостаточность 

ОР – отношение рисков 

ПХТ – полихимиотерапия 

ПЦР – полимеразная цепная реакция 

pРНК – рибосомная рибонуклеиновая кислота 

РТПХ – реакция «трансплантат против хозяина» 

СМЖ – спинномозговая жидкость 

ТГСК – трансплантация гемопоэтических стволовых клеток 

ФВЛЖ – фракция выброса левого желудочка 

ФП – фибрилляция предсердий 

УЗИ – ультразвуковое исследование 

ХБП – хроническая болезнь почек 

ХЛЛ –хронический лимфоцитарный лейкоз 

ХПН – хроническая почечная недостаточность 

ХСН – хроническая сердечная недостаточность 

ЦВК – центральный венозный катетер 

ЦНС – центральная нервная система 

ЧПЭХО-КГ – чреспищеводная эхокардиография 

ЧСС – частота сердечных сокращений 

ЭКГ – электрокардиография 

ЭхоКГ – эхокардиография 

A. baumannii – Acinetobacter baumannii 

C. albicans ï Candida albicans  

ʉ. albidus ï Cryptococcus albidus 

C. difficile ï Clostridioides difficile 

C. gattii ï Cryptococcus gattii 

C. glabrata ï Candida glabrata 

C. krusei ï Candida krusei 

C. laurentii ï Cryptococcus laurentii 

C. neumonia ï Chlamydophila neumonia 

Chl-G – режим иммунохимиотерапии, включающий обинутузумаб** и хлорамбуцил** 

(схемы режимов лечения см. в приложении А3.3) 

Chl-R – режим иммунохимиотерапии, включающий ритуксимаб** и хлорамбуцил** (схемы 

режимов лечения см. в приложении А3.3) 
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CIM – carbapenem inactivation method 

CMV – cytomegalovirus 

CTC – общие критерии токсичности  

E. faecalis ï Enterococcus faecalis 

E. faecium ï Enterococcus faecium 

E. coli ï Escherichia coli 

EBV – Epstein-Barr virus 

FCR – режим иммунохимиотерапии, включающий ритуксимаб**, флударабин** и 

циклофосфамид** (схемы режимов лечения см. в приложении А3.3)  

FCR-Lite – режим иммунохимиотерапии, включающий ритуксимаб**, флударабин** и 

циклофосфамид** с редукцией доз цитостатических препаратов (схемы режимов лечения 

см. в приложении А3.3) 

FISH – флуоресцентная гибридизаация in situ  

HHV-6 – Human herpes virus 6 

HSV – Herpes simplex virus 

HZV – Herpes zoster virus 

IGHV – вариабельные участки тяжелых цепей иммуноглобулинов 

IWCLL – Международная рабочая группа по изучению хронического лимфоцитарного 

лейкоза 

K. neumonia ï Klebsiella neumonia 

KPC – Klebsiella neumonia carbapenemase 

L. pneumophila – Legionella pneumophila 

L. monocytogenes ï Listeria monocytogenes 

mCIM – modified carbapenem inactivation method 

M. furfur ï Malassezia furfur 

M. pachydermatis ï Malassezia pachydermatis 

M. pneumonia ï Mycoplasma pneumonia 

NDM – New Delhi metallo-β-lactamase 

OXA-48 – oxacillinase-48 

QTc – корригированный интервал QT на электрокардиограмме 

R. glutinis  ï Rhodotorula glutinis 

P. jirovecii ï Pneumocystis jirovecii 

R. minuta ï Rhodotorula minuta 

R. mucilaginosa ï Rhodotorula mucilaginosa 

R. rubra ï Rhodotorula rubra 
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RB – режим иммунохимиотерапии, включающий ритуксимаб** и бендамустин (схемы 

режимов лечения см. в приложении А3.3) 

R-CD – режим иммунохимиотерапии, включающий ритуксимаб**, циклофосфамид** и 

дексаметазон** (схемы режимов лечения см. в приложении А3.3) 

R-FCM – режим иммунохимиотерапии, включающий ритуксимаб**, флударабин**, 

циклофосфамид** и митоксантрон** (схемы режимов лечения см. в приложении А3.3) 

R-HDMP – режим иммунохимиотерапии, включающий ритуксимаб** и метил-

преднизолон** (схемы режимов лечения см. в приложении А3.3) 

S. aureus ï Staphylococcus aureus 

S. boulardii ï Saccharomyces boulardii  

S. capitata ï Saprochaete capitata 

S. maltophilia ï Stenotrophomonas maltophilia 

S. prolificans ï Scedosporium prolificans 

SCORE – Systematic COronary Risk Evaluation, шкала оценки риска кардиальных 

нежелательных явлений 

 

ʊʝʨʤʠʥʳ ʠ ʦʧʨʝʜʝʣʝʥʠʷ 

ECOG – оценка общего состояния пациента по шкале, разработанной Восточной 

объединенной онкологической группой (Eastern Cooperative Oncology Group) 

(см. приложение Г1). 

В-симптомы – неспецифические симптомы опухолевой интоксикации, 

включающие лихорадку (температуру тела выше 38°С) более 2 нед. подряд без признаков 

воспаления, ночные профузные поты, похудание на 10 % массы тела за последние 6 мес. 

Лимфома из малых лимфоцитов – это В-клеточная опухоль из малых В-

лимфоцитов с иммунофенотипом хронического лимфоцитарного лейкоза, характери-

зующаяся наличием лимфаденопатии и/или спленомегалии с содержанием В-лимфоцитов 

в периферической крови ≤5 × 109/л без морфологических признаков поражения костного 

мозга. 

Синдром Рихтера – появление крупноклеточной лимфомы на фоне хронического 

лимфоцитарного лейкоза.  

Ходжкинская трансформация – появление лимфомы Ходжкина на фоне 

хронического лимфоцитарного лейкоза. 

Хронический лимфоцитарный лейкоз – это опухоль из малых В-лимфоцитов, 

характеризующаяся пролиферацией и накоплением аберрантных лимфоидных клеток в 

костном мозге, крови, лимфоидных тканях; критерием постановки диагноза является 
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обнаружение абсолютного В-клеточного лимфоцитоза в крови (>5 × 109/л моноклональных 

В-лимфоцитов). Хронический лимфоцитарный лейкоз и лимфома из малых лимфоцитов 

представляют собой различные проявления одного и того же заболевания, что унифицирует 

подходы к проводимой терапии.  

Трансформация – развитие диффузной В-клеточной крупноклеточной лимфомы 

или лимфомы Ходжкина на фоне хронического лимфоцитарного лейкоза или лимфомы из 

малых лимфоцитов.  

1. Краткая информация по заболеванию или состоянию  

(группе заболеваний или состояний) 

1.1. Определение заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) 

Хронический лимфоцитарный лейкоз (ХЛЛ) и лимфома из малых лимфоцитов 

(ЛМЛ) – это В-клеточные опухоли из малых В-лимфоцитов. ХЛЛ и ЛМЛ биологически 

представляют собой одну нозологическую форму. Отличие между ними состоит в том, что 

при ХЛЛ в крови наблюдается значительный лимфоцитоз (≥5000 моноклональных  

В-лимфоцитов), тогда как при ЛМЛ выявляется поражение лимфатических узлов, 

селезенки, но содержание клональных В-клеток в крови ≤5 × 109/л, отсутствуют 

морфологические признаки поражения костного мозга. 

1.2. Этиология и патогенез заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний) 

Молекулярный патогенез ХЛЛ – комплексный многоступенчатый процесс, который 

приводит к репликации клона В-лимфоцитов [1–3]. Почти во всех случаях хроническому 

лимфолейкозу предшествует моноклональный В-клеточный лимфоцитоз (МВКЛ), который 

обнаруживается высокоточными методами иммунофенотипирования у 5–15 % лиц старше 

40 лет, риск развития МВКЛ увеличивается с возрастом [4]. МВКЛ инициируется 

комплексом факторов, который включает мутации ряда генов, антигенную стимуляцию, 

сигналы от микроокружения, эпигенетические модификации и, наконец, цитогенетические 

нарушения. В результате появляется клон лимфоцитов с фенотипом клеток ХЛЛ. Учитывая 

многократно преобладающую частоту МВКЛ, к развитию ХЛЛ приводят дополнительные 

генетические нарушения в 1 из 100 случаев МВКЛ. Клетки ХЛЛ существенно влияют на 

микроокружение, инициируя появление особого микроокружения и даже специали-

зированных клеток (nurse-like cells), которые определяют их клональную экспансию и дают 

возможность переживать генотоксические стрессы. Время и химиотерапия приводят к 
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клональной эволюции с накоплением генетических нарушений, которые делают клетки 

ХЛЛ все более автономными, быстро делящимися и рефракторными к терапии.  

Клетки ХЛЛ/ЛМЛ экспрессируют В-клеточные антигенные рецепторы с 

ограниченным репертуаром специфичности. Постоянная передача сигнала через эти 

рецепторы и характер этой передачи являются ключевым фактором, определяющим 

жизнеспособность клеток ХЛЛ и также характер развития этой опухоли. Предполагается, 

что сигнальный путь В-клеточного рецептора не зависит от антигенов, но осуществляется 

автономно, возможно при взаимодействии клеток ХЛЛ друг с другом [5,6]. 

1.3. Эпидемиология заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) 

ХЛЛ – самый частый вид лейкоза у взрослых. В европейских странах заболеваемость 

им составляет 5 случаев на 100 тыс. человек в год. Заболеваемость увеличивается с 

возрастом. У лиц старше 70 лет она составляет более 20 случаев на 100 тыс. человек в год. 

Медиана возраста на момент установления диагноза в европейских странах – 69 лет [7–10]. 

В Российской Федерации ХЛЛ выявляется реже: в 2017 г. заболеваемость составила 2,95 

случая на 100 тыс. человек, медиана возраста на момент установления диагноза – 68 лет 

[11]. 

1.4. Особенности кодирования заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний) по Международной статистической классификации болезней и проблем, 

связанных со здоровьем 

С91.1 – Хронический лимфоцитарный лейкоз 

1.5. Классификация заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) 

ХЛЛ может классифицироваться по стадиям (см. раздел 1.5.1 Стадирование), а также 

по группам риска (см. раздел 1.5.2 Определение групп риска) [12].  

1.5.1. Стадирование  

Стадию ХЛЛ устанавливают на основании физикального исследования и анализа 

крови по критериям J.L. Binet (табл. 1) [12]. Компьютерная томография (КТ), рентгеновское 

и ультразвуковое исследование (УЗИ) для установления стадии не требуется. Стадия 

констатируется на текущий момент, указывается в диагнозе и служит ориентиром при 

определении показаний к терапии.  

Стадирование ЛМЛ осуществляется по результатам обследования в соответствии с 

критериями классификации Ann Arbor (см. раздел 7.1 данных рекомендаций) [13].  

Таблица 1. Стадии хронического лимфоцитарного лейкоза по Binet 
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Стадия Характеристика 
Медиана 

выживаемости, мес. 

Доля пациентов  

в дебюте, % 

A 

Гемоглобин >100 г/л,  

тромбоциты >100 × 109/л,  

поражено <3 лимфатических областей* 

>120 60 

B 

Гемоглобин >100 г/л,  

тромбоциты >100 × 109/л,  

поражено >3 лимфатических областей* 

61 30 

C 

Гемоглобин <100 г/л  

ʠʣʠ  

уровень тромбоцитов <100 × 109/л 

32 10 

*Лимфатические области: шейные лимфатические узлы, подмышечные лимфатические узлы 

(c 1 или 2 сторон), паховые лимфатические узлы (c 1 или 2 сторон), печень, селезенка. 

 

1.5.2. Определение групп риска 

Международный прогностический индекс (МПИ) для ХЛЛ разработан на основании 

анализа выживаемости 3472 пациентов, включенных в 8 исследований, которые проведены 

в Европе и США [14]. Индекс учитывает 5 параметров:  

1) наличие del(17p) и/или мутаций TP53, 

2) мутационный статус генов вариабельного региона иммуноглобулинов (IGHV), 

3) уровень β2-микроглобулина, 

4) стадию, 

5) возраст пациентов.  

Каждому из этих параметров присвоен балл, отражающий отношение рисков (ОР) 

прогрессии или смерти (табл. 2). МПИ для ХЛЛ позволяет распределить пациентов по 

4 группам: с низким риском прогрессирования (0–1 балл), с промежуточным риском 

прогрессирования (2–3 балла), с высоким риском прогрессирования (4–6 баллов) и с очень 

высоким риском прогрессирования (7–10 баллов). Общая выживаемость (ОВ) в этих 

группах приведена в разделе 7.2 данных рекомендаций.  

Неообходимо обратить внимание, что данная шкала применима только для 

нелеченных пациентов и для пациентов, не получающих таргетные препараты, поскольку 

многофакторный ретроспективный анализ проводился на больных, получавших ИХТ/ХТ в 

до использования таргетных препаратов в терапии ХЛЛ, которые нивелировали значение 

многих неблагоприятных прогностических факторов. 
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Таблица 2. Международный прогностический индекс 

Параметр Отрицательное значение 
Отношение 

рисков 
Баллы 

TP53 (17p) Делеция/мутация 4,2 4 

Статус IGHV Без мутаций 2,6 2 

Уровень β2-микроглобулина, мг/л >3,5 2,0 2 

Стадия B/С по Binet или I–IV по Rai 1,6 1 

Возраст >65 лет 1,7 1 

Возможные значения шкалы 0–10 

 

1.6. Клиническая картина заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний) 

Заболевание может протекать бессимптомно или проявляться лимфаденопатией, 

увеличением миндалин, спленомегалией, гепатомегалией и неспецифическими 

симптомами, обусловленными анемией (утомляемость, недомогание), иммуносупрессией 

(присоединением инфекционных осложнений), интоксикацией (В-симптомами – 

температурой тела >38°С более 2 нед. подряд без признаков воспаления, ночными 

профузными потами, похуданием на 10 % массы тела за последние 6 мес.). 

 

2. Диагностика заболевания или состояния (группы заболеваний  

или состояний), медицинские показания и противопоказания  

к применению методов диагностики 

ʂʨʠʪʝʨʠʠ ʫʩʪʘʥʦʚʣʝʥʠʷ ʜʠʘʛʥʦʟʘ/ʩʦʩʪʦʷʥʠʷ 

ɼʣʷ ʧʦʩʪʘʥʦʚʢʠ ʜʠʘʛʥʦʟʘ ʍʃʃ ʪʨʝʙʫʶʪʩʷ ʦʙʱʠʡ ʘʥʘʣʠʟ ʢʨʦʚʠ ʠ 

ʠʤʤʫʥʦʬʝʥʦʪʠʧʠʯʝʩʢʦʝ ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʝ ʩ ʠʩʧʦʣʴʟʦʚʘʥʠʝʤ ʤʥʦʛʦʮʚʝʪʥʦʡ ʧʨʦʪʦʯʥʦʡ 

ʮʠʪʦʤʝʪʨʠʠ, ʢʦʪʦʨʦʝ ʧʨʝʜʧʦʯʪʠʪʝʣʴʥʝʝ ʚʳʧʦʣʥʷʪʴ ʧʦ ʢʨʦʚʠ.  

ɼʠʘʛʥʦʩʪʠʯʝʩʢʠʝ ʢʨʠʪʝʨʠʠ ʍʃʃ (ɺʆɿ, 2016) [15] : 

¶ ʄɺʂʃ >5 000 ʚ 1 ʤʢʣ ʢʨʦʚʠ; 
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¶ ʬʝʥʦʪʠʧ ʉD19+, CD5+, CD23+, CD79b+dim, CD20+dim, CD22+dim, sIg dim, 

CD81dim, CD160dim; 

¶ ʨʝʩʪʨʠʢʮʠʷ ʣʝʛʢʠʭ ʮʝʧʝʡ (ʢʘʧʧʘ ʣʠʙʦ ʣʷʤʙʜʘ); 

¶ >30 % ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʚ ʢʦʩʪʥʦʤ ʤʦʟʛʝ; 

¶ ʜʠʘʛʥʦʟ ʍʃʃ ʥʝ ʫʩʪʘʥʘʚʣʠʚʘʝʪʩʷ ʧʨʠ ʥʘʣʠʯʠʠ ʮʠʪʦʧʝʥʠʠ ʠʣʠ ʩʚʷʟʘʥʥʳʭ ʩ 

ʟʘʙʦʣʝʚʘʥʠʝʤ ʩʠʤʧʪʦʤʦʚ ʧʨʠ ʢʦʣʠʯʝʩʪʚʝ ʤʦʥʦʢʣʦʥʘʣʴʥʳʭ ɺ-ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ 

<5 000/ʤʢʣ. 

ɼʠʘʛʥʦʟ ʫʩʪʘʥʘʚʣʠʚʘʶʪ ʧʨʠ ʚʳʷʚʣʝʥʠʠ ʚ ʢʨʦʚʠ >5 000 ɺ-ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʚ 1 ʤʢʣ 

ʧʝʨʠʬʝʨʠʯʝʩʢʦʡ ʢʨʦʚʠ ʧʨʠ ʫʩʣʦʚʠʠ, ʯʪʦ ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʟ ʩʦʭʨʘʥʷʝʪʩʷ ʙʦʣʝʝ 3 ʤʝʩ. 

ʂʣʦʥʘʣʴʥʦʩʪʴ ɺ-ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʜʦʣʞʥʘ ʙʳʪʴ ʧʦʜʪʚʝʨʞʜʝʥʘ ʩ ʧʦʤʦʱʴʶ ʠʤʤʫʥʦʬʝʥʦ-

ʪʠʧʠʨʦʚʘʥʠʷ. 

ʃʄʃ ʜʠʘʛʥʦʩʪʠʨʫʝʪʩʷ ʧʨʠ ʥʘʣʠʯʠʠ ʣʠʤʬʘʜʝʥʦʧʘʪʠʠ, ʠ/ʠʣʠ ʩʧʣʝʥʦʤʝʛʘʣʠʠ, ʠ/ʠʣʠ 

ʮʠʪʦʧʝʥʠʠ, ʚʳʟʚʘʥʥʦʡ ʧʦʨʘʞʝʥʠʝʤ ʢʦʩʪʥʦʛʦ ʤʦʟʛʘ, ʧʨʠ ʫʩʣʦʚʠʠ, ʯʪʦ ʘʙʩʦʣʶʪʥʦʝ ʯʠʩʣʦ 

ʤʦʥʦʢʣʦʥʘʣʴʥʳʭ ɺ-ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʚ ʢʨʦʚʠ ʥʝ ʧʨʝʚʳʰʘʝʪ 5 000 ʚ 1 ʤʢʣ. ʀʤʤʫʥʦ-

ʛʠʩʪʦʭʠʤʠʯʝʩʢʠʡ ʬʝʥʦʪʠʧ ʦʧʫʭʦʣʝʚʳʭ ɺ-ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʩʦʦʪʚʝʪʩʪʚʫʝʪ ʍʃʃ. ɼʠʘʛʥʦʟ 

ʜʦʣʞʝʥ ʙʳʪʴ ʧʦʜʪʚʝʨʞʜʝʥ ʙʠʦʧʩʠʝʡ ʣʠʤʬʘʪʠʯʝʩʢʦʛʦ ʫʟʣʘ, ʢʦʩʪʥʦʛʦ ʤʦʟʛʘ ʠʣʠ 

ʧʦʨʘʞʝʥʥʦʛʦ ʦʨʛʘʥʘ. 

2.1. Жалобы и анамнез 

¶ Всем пациентам с подозрением на ХЛЛ, а также всем пациентам с 

верифицированным ХЛЛ при каждом приеме у гематолога рекомендуется сбор 

анамнеза и жалоб при заболеваниях органов кроветворения и крови для оценки 

состояния пациента, а также для выявления факторов, которые могут оказать 

влияние на выбор лечебной тактики пациента [12,16]. 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

Комментарии: ʧʨʠ ʩʙʦʨʝ ʘʥʘʤʥʝʟʘ ʥʝʦʙʭʦʜʠʤʦ ʫʪʦʯʥʠʪʴ ʥʘʣʠʯʠʝ ʚ ʩʝʤʝʡʥʦʤ 

ʘʥʘʤʥʝʟʝ ʟʘʙʦʣʝʚʘʥʠʡ ʦʨʛʘʥʦʚ ʢʨʦʚʝʪʚʦʨʝʥʠʷ ʠ ʢʨʦʚʠ. ɾʘʣʦʙʳ ʤʦʛʫʪ ʦʪʩʫʪʩʪʚʦʚʘʪʴ, ʠ 

ʪʦʛʜʘ ʧʨʠʟʥʘʢʠ ʟʘʙʦʣʝʚʘʥʠʷ ʚʳʷʚʣʷʶʪʩʷ ʧʨʠ ʩʣʫʯʘʡʥʦʤ ʦʙʩʣʝʜʦʚʘʥʠʠ. ʄʦʞʝʪ ʙʳʪʴ 

ʚʳʷʚʣʝʥʦ ʙʝʩʩʠʤʧʪʦʤʥʦʝ ʫʚʝʣʠʯʝʥʠʝ ʣʠʤʬʘʪʠʯʝʩʢʠʭ ʫʟʣʦʚ ʣʶʙʦʡ ʣʦʢʘʣʠʟʘʮʠʠ. ʄʦʛʫʪ 

ʧʨʠʩʫʪʩʪʚʦʚʘʪʴ ʣʶʙʳʝ ʞʘʣʦʙʳ, ʩʚʷʟʘʥʥʳʝ ʩ ʚʦʚʣʝʯʝʥʠʝʤ ʦʨʛʘʥʦʚ ʠ ʪʢʘʥʝʡ. ʇʨʠ ʩʙʦʨʝ 

ʞʘʣʦʙ ʦʩʦʙʦʝ ʚʥʠʤʘʥʠʝ ʥʝʦʙʭʦʜʠʤʦ ʫʜʝʣʠʪʴ ʚʳʷʚʣʝʥʠʶ ʥʝʩʧʝʮʠʬʠʯʝʩʢʠʭ ʩʠʤʧʪʦʤʦʚ 

ʠʥʪʦʢʩʠʢʘʮʠʠ (ʪʝʤʧʝʨʘʪʫʨʳ ʪʝʣʘ >38Áʉ ʙʦʣʝʝ 2 ʥʝʜ. ʧʦʜʨʷʜ ʙʝʟ ʧʨʠʟʥʘʢʦʚ ʚʦʩʧʘʣʝʥʠʷ, 

ʥʦʯʥʳʭ ʧʨʦʬʫʟʥʳʭ ʧʦʪʦʚ; ʧʦʭʫʜʘʥʠ ̫ʥʘ 10 % ʤʘʩʩʳ ʪʝʣʘ ʟʘ ʧʦʩʣʝʜʥʠʝ 6 ʤʝʩ.). ʇʨʠ ʥʘʣʠʯʠʠ 
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ʣʠʭʦʨʘʜʢʠ, ʢʦʪʦʨʘʷ ʤʦʞʝʪ ʩʣʫʞʠʪʴ ʦʩʥʦʚʘʥʠʝʤ ʜʣʷ ʥʘʯʘʣʘ ʩʧʝʮʠʬʠʯʝʩʢʦʡ ʪʝʨʘʧʠʠ, 

ʥʝʦʙʭʦʜʠʤ ʪʱʘʪʝʣʴʥʳʡ ʩʢʨʠʥʠʥʛ ʩ ʮʝʣʴʶ ʠʩʢʣʶʯʝʥʠʷ ʠʥʬʝʢʮʠʦʥʥʦʡ ʧʘʪʦʣʦʛʠʠ. 

2.2. Физикальное обследование 

¶ Всем пациентам с подозрением на ХЛЛ/ЛМЛ или выявленным ХЛЛ/ЛМЛ при 

первичном или повторном приеме, при контрольных обследованиях и при 

подозрении на рецидив/прогрессирование заболевания рекомендуется выполнение 

визуального терапевтического осмотра, терапевтической пальпации и 

терапевтической аускультации для уточнения распространенности заболевания и 

оценки состояния пациента, в том числе отдельных органов и систем [12,16].  

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

Комментарий: ʧʨʠ ʦʩʤʦʪʨʝ ʥʝʦʙʭʦʜʠʤʦ ʦʮʝʥʠʪʴ ʦʙʱʝʝ ʩʦʩʪʦʷʥʠʝ ʧʘʮʠʝʥʪʘ ʧʦ 

ʢhʘʣʝ ECOG (ʩʤ. ʧʨʠʣʦʞʝʥʠʝ ɻ1), ʘ ʪʘʢʞʝ ʦʩʤʦʪʨʝʪʴ ʤʠʥʜʘʣʠʥʳ ʠ ʧʦʣʦʩʪʴ ʨʪʘ; 

ʧʘʣʴʧʘʮʠʷ ʜʦʣʞʥʘ ʚʢʣʶʯʘʪʴ ʚ ʩʝʙʷ ʧʘʣʴʧʘʮʠʶ ʚʩʝʭ ʜʦʩʪʫʧʥʳʭ ʛʨʫʧʧ ʧʝʨʠʬʝʨʠʯʝʩʢʠʭ 

ʣʠʤʬʘʪʠʯʝʩʢʠʭ ʫʟʣʦʚ, ʧʝʯʝʥʠ, ʩʝʣʝʟʝʥʢʠ. 

2.3. Лабораторные диагностические исследования 

2.3.1. Лабораторные исследования для оценки общего состояния пациента 

¶ Всем пациентам с подозрением на ХЛЛ/ЛМЛ или выявленным ХЛЛ/ЛМЛ при 

первичном или повторном приеме, перед проведением противоопухолевой терапии, 

в процессе лечения, при оценке ремиссии после завершения терапии, при 

контрольных обследованиях в процессе динамического наблюдения и при 

подозрении на рецидив заболевания либо на рефрактерное течение на любом этапе 

заболевания рекомендуется выполнить развернутый общий (клинический) анализ 

крови с определением уровня гемоглобина, количества эритроцитов, тромбоцитов, 

лейкоцитов, подсчетом лейкоцитарной формулы и количества ретикулоцитов для 

верификации диагноза, уточнения активности заболевания, определения 

возможности проведения терапии и/или (в случае ранее проведенной терапии) – 

развития нежелательных явлений лечения [12,16]. 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

Комментарии: ʚ ʦʢʨʘʰʝʥʥʳʭ ʧʨʝʧʘʨʘʪʘʭ ʧʝʨʠʬʝʨʠʯʝʩʢʦʡ ʢʨʦʚʠ ʢʣʝʪʢʠ ʍʃʃ 

ʠʤʝʪʁ ʤʦʨʬʦʣʦʛʠʶ ʤʘʣʳʭ ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʩ ʫʟʢʠʤ ʦʙʦʜʢʦʤ ʮʠʪʦʧʣʘʟʤʳ, ʧʣʦʪʥʳʤ ʷʜʨʦʤ, 

ʛʣʳʙʯʘʪʳʤ ʭʨʦʤʘʪʠʥʦʤ, ʙʝʟ ʦʪʯʝʪʣʠʚʦʛʦ ʷʜʨʳʰʢʘ. ʈʝʞʝ ʚʩʪʨʝʯʘʝʪʩʷ ʤʦʨʬʦʣʦʛʠʷ 
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ʘʢʪʠʚʠʨʦʚʘʥʥʳʭ ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ï ʩ ʙʦʣʝʝ ʰʠʨʦʢʠʤ ʦʙʦʜʢʦʤ ʮʠʪʦʧʣʘʟʤʳ ʩʠʥʝʛʦ ʮʚʝʪʘ ʠʣʠ 

ʢʨʘʝʚʦʡ ʙʘʟʦʬʠʣʠʝʡ. ʉʨʝʜʠ ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʦʢʦʣʦ 5 % ʤʦʛʫʪ ʩʦʩʪʘʚʣʷʪʴ ʘʪʠʧʠʯʥʳʝ ʢʣʝʪʢʠ 

(ʩ ʨʘʩʱʝʧʣʝʥʥʳʤʠ, ʩʢʣʘʜʯʘʪʳʤʠ ʷʜʨʘʤʠ), ʘ ʪʘʢʞʝ ʧʨʦʣʠʤʬʦʮʠʪʳ ï ʙʦʣʝʝ ʢʨʫʧʥʳʝ ʢʣʝʪʢʠ 

ʩ ʥʝʨʘʚʥʦʤʝʨʥʦ ʨʘʩʧʨʝʜʝʣʝʥʥʳʤ ʭʨʦʤʘʪʠʥʦʤ ʚ ʷʜʨʝ, 1ï2 ʥʫʢʣʝʦʣʘʤʠ, ʯʪʦ ʥʝ ʧʨʦʪʠʚʦʨʝʯʠʪ 

ʜʠʘʛʥʦʟʫ ʍʃʃ. ɼʣʷ ʍʃʃ ʭʘʨʘʢʪʝʨʥʦ ʚʳʷʚʣʝʥʠʝ ʚ ʢʨʦʚʠ ʨʘʟʨʫʰʝʥʥʳʭ ʢʣʝʪʦʢ ï ʪʝʥʝʡ 

ɻʫʤʧʨʝʭʪʘ. ʇʨʠ ʚʳʷʚʣʝʥʠʠ ʙʦʣʝʝ 55 % ʧʨʦʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʚ ʢʨʦʚʠ ʜʠʘʛʥʦʩʪʠʨʫʶʪ 

ʧʨʦʣʠʤʬʦʮʠʪʘʨʥʳʡ ʣʝʡʢʦʟ, ʚʘʨʠʘʥʪ ʢʦʪʦʨʦʛʦ (ɺ- ʠʣʠ ʊ-ʢʣʝʪʦʯʥʳʡ) ʫʩʪʘʥʘʚʣʠʚʘʝʪʩʷ ʧʨʠ 

ʠʤʤʫʥʦʬʝʥʦʪʠʧʠʨʦʚʘʥʠʠ [16]. 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ при первичной диагностике или диагностике рецидива 

заболевания, при контрольных обследованиях в процессе динамического 

наблюдения, перед проведением противоопухолевой терапии, в процессе лечения, 

при оценке эффективности терапии, при рефрактерном течении на любом этапе 

заболевания   для оценки общего состояния, определения необходимости 

проведения сопутствующей или сопроводительной терапии или редукции доз 

препаратов рекомендуется выполнение следующих лабораторных исследований: 

o биохимического общетерапевтического анализа крови (определяют уровень 

лактатдегидрогеназы, мочевой кислоты, мочевины, креатинина, общего белка, 

альбумина, билирубина, аспартатаминотрансферазы (АСТ), 

аланинаминотрансферазы (АЛТ), щелочной фосфатазы, калия, натрия, хлора, 

кальция, β2-микроглобулина) [12,16]; 

o коагулограммы (ориентировочного исследования системы гемостаза) 

(определяют уровень протромбина, фибриногена, антитромбина III, 

плазминогена, D-димера, международное нормализованное отношение (МНО), 

активированное частичное тромбопластиновое время (АЧТВ), тромбиновое 

время) [12,16];  

o прямого антиглобулинового теста (прямой пробы Кумбса) для уточнения 

наличия предрасположенности к гемолитическим осложнениям ХЛЛ [12,16]; 

o общего (клинического) анализа мочи [12,16]. 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ или при подозрении на ХЛЛ/ЛМЛ при наличии анемии 

рекомендуется с целью дифференциальной диагностики анемии выполение 

следующих лабораторных исследований [17]:  

o исследования уровня железа сыворотки крови 

o исследования уровня ферритина в крови 
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o исследования уровня фолиевой кислоты в сыворотке крови 

o определения уровня витамина B12 (цианокобаламин) в крови 

o исследования уровня эритропоэтина крови 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

 

2.3.2. Лабораторные исследования для верификации диагноза и оценки 

прогностических факторов 

¶ При подозрении на ХЛЛ у пациентов с числом В-лимфоцитов ≥5000 в 1 мкл 

рекомендуется выполнить иммунофенотипирование лимфоцитов крови методом 

проточной цитофлуориметрии с целью верификации диагноза [18]. 

Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

Комментарии: ʜʠʘʛʥʦʟ ʍʃʃ ʫʩʪʘʥʘʚʣʠʚʘʶʪ ʧʨʠ ʚʳʷʚʣʝʥʠʠ Ó5000 ɺ-ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʚ 

1 ʤʢʣ ʧʝʨʠʬʝʨʠʯʝʩʢʦʡ ʢʨʦʚʠ ʧʨʠ ʫʩʣʦʚʠʠ, ʯʪʦ ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʟ ʩʦʭʨʘʥʷʝʪʩʷ ʙʦʣʝʝ 3 ʤʝʩ. 

ʂʣʦʥʘʣʴʥʦʩʪʴ ɺ-ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʜʦʣʞʥʘ ʙʳʪʴ ʧʦʜʪʚʝʨʞʜʝʥʘ ʩ ʧʦʤʦʱʴʶ ʠʤʤʫʥʦ-

ʬʝʥʦʪʠʧʠʨʦʚʘʥʠʷ. ʈʝʢʦʤʝʥʜʫʝʤʘʷ ʜʣʷ ʜʠʘʛʥʦʩʪʠʢʠ ʍʃʃ ʤʠʥʠʤʘʣʴʥʘʷ ʜʠʘʛʥʦʩʪʠʯʝʩʢʘʷ 

ʧʘʥʝʣʴ ʜʦʣʞʥʘ ʚʢʣʶʯʘʪʴ ʩʣʝʜʫʶʱʠʝ ʤʘʨʢʝʨʳ: CD19, CD5, CD23, CD20, ʢʘʧʧʘ, ʣʷʤʙʜʘ. 

ɺ ʢʘʯʝʩʪʚʝ ʜʦʧʦʣʥʠʪʝʣʴʥʳʭ ʜʠʘʛʥʦʩʪʠʯʝʩʢʠʭ ʤʘʨʢʝʨʦʚ ʨʝʢʦʤʝʥʜʫʝʪʩʷ ʠʩʧʦʣʴʟʦʚʘʪʴ 

CD43, CD200, CD79b, CD81. ʏʘʩʪʦ ʨʝʢʦʤʝʥʜʫʝʤʳʝ, ʥʦ ʥʝʦʙʷʟʘʪʝʣʴʥʳʝ ʜʣʷ ʜʠʘʛʥʦʩʪʠʢʠ ʠ 

ʤʦʥʠʪʦʨʠʨʦʚʘʥʠʷ ʦʧʫʭʦʣʝʚʦʡ ʧʦʧʫʣʷʮʠʠ ʍʃʃ ʤʘʨʢʝʨʳ: CD22, FMC7, CD38. ʂʣʘʩʩʠʯʝʩʢʠʡ 

ʬʝʥʦʪʠʧ ʢʣʝʪʦʢ ʍʃʃ ʭʘʨʘʢʪʝʨʠʟʫʝʪʩʷ ʵʢʩʧʨʝʩʩʠʝʡ ɺ-ʢʣʝʪʦʯʥʳʭ ʘʥʪʠʛʝʥʦʚ CD19, CD20, 

CD22, CD79b ʚ ʩʦʯʝʪʘʥʠʠ ʩ çʊ-ʢʣʝʪʦʯʥʳʤè ʤʘʨʢʝʨʦʤ CD5 ʠ ʘʢʪʠʚʘʮʠʦʥʥʳʤ ʤʘʨʢʝʨʦʤ 

CD23. ʆʧʫʭʦʣʝʚʳʝ ʢʣʝʪʢʠ ʵʢʩʧʨʝʩʩʠʨʫʶʪ ʦʜʠʥ ʪʠʧ ʣʝʛʢʦʡ ʮʝʧʠ ʠʤʤʫʥʦʛʣʦʙʫʣʠʥʦʚ (ʢʘʧʧʘ 

ʠʣʠ ʣʷʤʙʜʘ). ʀʥʪʝʥʩʠʚʥʦʩʪʴ ʵʢʩʧʨʝʩʩʠʠ ɺ-ʢʣʝʪʦʯʥʳʭ ʘʥʪʠʛʝʥʦʚ (CD20, CD22, CD79b), ʘ 

ʪʘʢʞʝ ʧʦʚʝʨʭʥʦʩʪʥʳʭ ʠʤʤʫʥʦʛʣʦʙʫʣʠʥʦʚ ʥʘ ʢʣʝʪʢʘʭ ʍʃʃ ʥʠʞʝ, ʯʝʤ ʥʘ ʥʦʨʤʘʣʴʥʳʭ ɺ-

ʣʠʤʬʦʮʠʪʘʭ. ʊʝʤ ʥʝ ʤʝʥʝʝ ʤʦʞʥʦ ʚʩʪʨʝʪʠʪʴ ʥʝʤʘʣʦ ʩʣʫʯʘʝʚ, ʢʦʛʜʘ ʬʝʥʦʪʠʧ ʦʧʫʭʦʣʝʚʳʭ 

ʢʣʝʪʦʢ ʥʝ ʚʧʦʣʥʝ ʩʦʦʪʚʝʪʩʪʚʫʝʪ ʍʃʃ. ɺ ʪʘʢʠʭ ʩʣʫʯʘʷʭ ʢʨʘʡʥʝ ʚʘʞʥʦʝ ʟʥʘʯʝʥʠʝ ʠʤʝʝʪ 

ʦʧʨʝʜʝʣʝʥʠʝ ʵʢʩʧʨʝʩʩʠʠ CD200, ʢʦʪʦʨʳʡ ʚʩʝʛʜʘ ʷʨʢʦ ʵʢʩʧʨʝʩʩʠʨʦʚʘʥ ʥʘ ʢʣʝʪʢʘʭ ʍʃʃ.   

¶ При подозрении на ЛМЛ у пациентов без клинического лимфоцитоза в крови, а 

также у пациентов с ХЛЛ/ЛМЛ с подозрением на трансформацию рекомендуется 

выполнить биопсию лимфатического узла (или иного очага поражения) и провести 

цитологическое исследование биоптатов лимфоузлов (или иного очага поражения), 

патолого-анатомическое исследование биопсийного (операционного) материала 
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лимфатического узла (или иного очага поражения) с применением 

иммуногистохимических методов для верификации диагноза [12,16,19]. 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

Комментарии: ʚ ʛʠʩʪʦʣʦʛʠʯʝʩʢʠʭ ʧʨʝʧʘʨʘʪʘʭ ʤʦʨʬʦʣʦʛʠʯʝʩʢʠʡ ʩʫʙʩʪʨʘʪ 

ʧʨʝʜʩʪʘʚʣʝʥ ʜʠʬʬʫʟʥʳʤ ʨʦʩʪʦʤ ʥʝʙʦʣʴʰʠʭ ʣʠʤʬʦʠʜʥʳʭ ʢʣʝʪʦʢ ʩ ʦʢʨʫʛʣʳʤʠ ʷʜʨʘʤʠ, 

ʢʦʤʢʦʚʘʪʳʤ ʭʨʦʤʘʪʠʥʦʤ, ʙʝʟ ʦʪʯʝʪʣʠʚʳʭ ʷʜʨʳʰʝʢ. ɺ ʩʨʝʟʘʭ ʪʢʘʥʠ ʣʠʤʬʘʪʠʯʝʩʢʦʛʦ ʫʟʣʘ 

ʥʝʨʝʜʢʦ ʧʨʠʩʫʪʩʪʚʫʶʪ ʬʦʣʣʠʢʫʣʦʧʦʜʦʙʥʳʝ ʩʪʨʫʢʪʫʨʳ ï ʧʩʝʚʜʦʬʦʣʣʠʢʫʣʳ, ʪʘʢ 

ʥʘʟʳʚʘʝʤʳʝ ʟʦʥʳ ʨʦʩʪʘ, ʧʨʝʜʩʪʘʚʣʝʥʥʳʝ ʫʚʝʣʠʯʝʥʥʳʤ ʢʦʣʠʯʝʩʪʚʦʤ ʧʘʨʘʠʤʤʫʥʦʙʣʘʩʪʦʚ, 

ʢʣʝʪʦʢ ʩ ʤʦʨʬʦʣʦʛʠʝʡ ʧʨʦʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʩ ʨʘʟʣʠʯʠʤʳʤʠ ʷʜʨʳʰʢʘʤʠ. ɼʝʪʘʣʴʥʦʝ ʦʧʠʩʘʥʠʝ 

ʤʦʨʬʦʣʦʛʠʯʝʩʢʦʡ ʢʘʨʪʠʥʳʚ ʜʘʝʪʩʷ ʚ ʩʦʦʪʚʝʪʩʪʚʫʶʱʠʭ ʨʘʟʜʝʣʘʭ ʨʝʢʦʤʝʥʜʘʮʠʡ. ʇʨʠ 

ʧʨʦʛʨʝʩʩʠʠ ʍʃʃ ʨʘʟʤʝʨ ʵʪʠʭ ʧʩʝʚʜʦʬʦʣʣʠʢʫʣʦʚ ʫʚʝʣʠʯʠʚʘʝʪʩʷ, ʦʥʠ ʤʦʛʫʪ ʩʣʠʚʘʪʴʩʷ. ʋ 3ï

5 % ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʩ ʍʃʃ ʠ ʃʄʃ ʨʘʟʚʠʚʘʝʪʩʷ ʜʠʬʬʫʟʥʘʷ ɺ-ʢʨʫʧʥʦʢʣʝʪʦʯʥʘʷ ʣʠʤʬʦʤʘ ʠʣʠ 

ʣʠʤʬʦʤʘ ʍʦʜʞʢʠʥʘ. ʇʦʷʚʣʝʥʠʝ ʢʨʫʧʥʦʢʣʝʪʦʯʥʦʡ ʣʠʤʬʦʤʳ ʥʘ ʬʦʥʝ ʍʃʃ ʥʘʟʳʚʘʝʪʩʷ 

ʩʠʥʜʨʦʤʦʤ ʈʠʭʪʝʨʘ. ʆʪʣʠʯʠʪʝʣʴʥʦʡ ʦʩʦʙʝʥʥʦʩʪʴʶ ʢʣʝʪʦʢ ʷʚʣʷʝʪʩʷ ʩʦʭʨʘʥʝʥʠʝ 

ʬʝʥʦʪʠʧʘ ʠʩʭʦʜʥʦʡ ʧʦʧʫʣʷʮʠʠ. ʇʦʷʚʣʝʥʠʝ ʣʠʤʬʦʤʳ ʍʦʜʞʢʠʥʘ ʥʘ ʬʦʥʝ ʍʃʃ ʥʘʟʳʚʘʝʪʩʷ 

ʭʦʜʞʢʠʥʩʢʦʡ ʪʨʘʥʩʬʦʨʤʘʮʠʝʡ. ɺʦ ʚʩʝʭ ʩʣʫʯʘʷʭ ʣʦʢʘʣʴʥʦʛʦ ʙʳʩʪʨʦʛʦ ʫʚʝʣʠʯʝʥʠʷ 

ʣʠʤʬʘʪʠʯʝʩʢʠʭ ʫʟʣʦʚ ʠʣʠ ʩʫʱʝʩʪʚʝʥʥʦʛʦ ʠʟʤʝʥʝʥʠʷ ʢʣʠʥʠʯʝʩʢʦʡ ʢʘʨʪʠʥʳ ʙʦʣʝʟʥʠ 

(ʧʦʷʚʣʝʥʠʷ ɺ-ʩʠʤʧʪʦʤʦʚ ï ʚʥʝʟʘʧʥʦʡ ʧʦʪʝʨʠ ʚʝʩʘ, ʥʦʯʥʦʡ ʧʦʪʣʠʚʦʩʪʠ) ʥʝʦʙʭʦʜʠʤʦ 

ʚʳʧʦʣʥʠʪʴ ʙʠʦʧʩʠʶ ʣʠʤʬʘʪʠʯʝʩʢʦʛʦ ʫʟʣʘ, ʢʦʩʪʥʦʛʦ ʤʦʟʛʘ ʠʣʠ ʵʢʩʪʨʘʥʦʜʘʣʴʥʦʛʦ ʦʯʘʛʘ. 

ʉʠʥʜʨʦʤ ʈʠʭʪʝʨʘ ʢʦʥʩʪʘʪʠʨʫʝʪʩʷ ʪʦʣʴʢʦ ʥʘ ʦʩʥʦʚʘʥʠʠ ʛʠʩʪʦʣʦʛʠʯʝʩʢʦʛʦ ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʷ. 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ спустя 2 месяца после окончания терапии при наличии 

возможности рекомендуется иммунофенотипирование биологического материала 

методом проточной цитофлуориметрии для выявления маркеров минимальной 

остаточной болезни (МОБ) при гемобластозах [20].  

Уровень убедительности рекомендаций – А (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

Комментарии: ʆʧʪʠʤʘʣʴʥʳʤ (ʥʘʠʙʦʣʝʝ ʠʥʬʦʨʤʘʪʠʚʥʳʤ) ʤʘʪʝʨʠʘʣʦʤ ʜʣʷ 

ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʷ ʷʚʣʷʝʪʩʷ ʢʦʩʪʥʳʡ ʤʦʟʛ.  

ʇʨʠ ʬʠʥʘʣʴʥʦʡ ʦʮʝʥʢʝ ʵʬʬʝʢʪʘ ʧʦʩʣʝ ʟʘʚʝʨʰʝʥʠʷ ʠʤʤʫʥʦʭʠʤʠʦʪʝʨʘʧʠʠ ʄʆɹ 

ʧʦʟʚʦʣʷʝʪ ʧʨʦʛʥʦʟʠʨʦʚʘʪʴ ʚʨʝʤʷ ʜʦ ʨʝʮʠʜʠʚʘ ʠ ʆɺ. ɹʦʣʴʰʠʥʩʪʚʦ ʧʨʦʛʥʦʩʪʠʯʝʩʢʠʭ ʩʭʝʤ 

ʧʦʩʪʨʦʝʥʦ ʥʘ ʦʮʝʥʢʝ ʄʆɹ ʚ ʢʨʦʚʠ, ʦʜʥʘʢʦ ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʝ ʢʦʩʪʥʦʛʦ ʤʦʟʛʘ ʧʦʟʚʦʣʷʝʪ 

ʜʦʩʪʦʚʝʨʥʦ ʧʦʜʪʚʝʨʜʠʪʴ ʄʆɹ-ʥʝʛʘʪʠʚʥʫʶ ʧʦʣʥʫʶ ʨʝʤʠʩʩʠʶ.  

ʅʝʦʜʥʦʢʨʘʪʥʦ ʧʦʢʘʟʘʥʦ, ʯʪʦ ʢʦʣʠʯʝʩʪʚʝʥʥʘʷ ʭʘʨʘʢʪʝʨʠʩʪʠʢʘ ʄʆɹ ʚ ʢʨʦʚʠ ʧʦ 

ʟʘʚʝʨʰʝʥʠʠ ʪʝʨʘʧʠʠ ʢʦʨʨʝʣʠʨʫʝʪ ʩ ʚʳʞʠʚʘʝʤʦʩʪʴʶ ʠ ʧʦʵʪʦʤʫ ʤʦʞʝʪ ʠʩʧʦʣʴʟʦʚʘʪʴʩʷ 
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ʢʘʢ ʨʫʢʦʚʦʜʩʪʚʦ ʢ ʜʝʡʩʪʚʠʶ. ʆʩʪʘʪʦʯʥʘʷ ʧʦʧʫʣʷʮʠʷ ʢʣʝʪʦʢ ʍʃʃ ʚ ʢʨʦʚʠ >1 % 

ʧʨʝʜʚʝʱʘʝʪ ʨʘʥʥʠʡ ʨʝʮʠʜʠʚ ʠ ʤʦʞʝʪ ʩʣʫʞʠʪʴ ʦʩʥʦʚʘʥʠʝʤ ʜʣʷ ʩʤʝʥʳ ʪʝʨʘʧʠʠ. 

ʆʩʪʘʪʦʯʥʘʷ ʧʦʧʫʣʷʮʠʷ ʢʣʝʪʦʢ ʍʃʃ ʚ ʢʨʦʚʠ 0,90ï0,01 % ʭʘʨʘʢʪʝʨʠʟʫʝʪ ʛʨʫʧʧʫ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ 

ʩ ʤʝʜʠʘʥʦʡ ʚʳʞʠʚʘʝʤʦʩʪʠ ʙʝʟ ʧʨʦʛʨʝʩʩʠʨʦʚʘʥʠʷ (ɺɹʇ) ʦʢʦʣʦ 3 ʣʝʪ; ʫ ʢʘʪʝʛʦʨʠʠ 

ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʤʦʞʥʦ ʨʘʩʩʤʘʪʨʠʚʘʪʴ ʚʦʟʤʦʞʥʦʩʪʴ ʧʦʜʜʝʨʞʠʚʘʶʱʝʡ ʪʝʨʘʧʠʠ. ʆʩʪʘʪʦʯʥʘʷ 

ʧʦʧʫʣʷʮʠʷ ʢʣʝʪʦʢ ʍʃʃ ʚ ʢʨʦʚʠ <0,01 % ʩʚʠʜʝʪʝʣʴʩʪʚʫʝʪ ʦ ʚʳʩʦʢʦʡ ʚʝʨʦʷʪʥʦʩʪʠ 

ʜʣʠʪʝʣʴʥʦʡ ʨʝʤʠʩʩʠʠ (>5 ʣʝʪ).  

ʇʨʠ ʧʨʦʚʝʜʝʥʠʠ ʪʘʨʛʝʪʥʦʡ ʪʝʨʘʧʠʠ ʠʥʛʠʙʠʪʦʨʘʤʠ BCL-2, ʠʥʛʠʙʠʪʦʨʘʤʠ BTK ʩ 

ʦʬʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʦʤ, ʘ ʪʘʢʞʝ ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʠʙʨʫʪʠʥʠʙ + ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩ ʤʦʥʠʪʦʨʠʥʛ ʄʆɹ 

ʥʘʯʠʥʘʶʪ ʧʨʦʚʦʜʠʪʴ ʩ 9 ʤʝʩʷʮʘ ʦʪ ʥʘʯʘʣʘ ʪʝʨʘʧʠʠ [21–24]. 

ʇʦʩʣʝ ʪʨʘʥʩʧʣʘʥʪʘʮʠʠ ʘʣʣʦʛʝʥʥʳʭ ʛʝʤʦʧʦʵʪʠʯʝʩʢʠʭ ʩʪʚʦʣʦʚʳʭ ʢʣʝʪʦʢ ʄʆɹ 

ʦʧʨʝʜʝʣʷʝʪʩʷ ʢʘʞʜʳʝ 3 ʤʝʩ. ʚ ʪʝʯʝʥʠʝ ʛʦʜʘ ʠʣʠ ʜʦ ʥʘʩʪʫʧʣʝʥʠʷ ʨʝʮʠʜʠʚʘ. 

¶ Пациентам с подозрением на ХЛЛ/ЛМЛ для оценки объема поражения костного 

мозга и состояния остальных ростков кроветворения, исключения поражения 

костного мозга другими опухолями и инфекциями, а также для получения исходного 

образца костного мозга, необходимого для сравнения с образцом, полученным после 

проведения терапии рекомендуется: 1) получение цитологического препарата 

костного мозга путем пункции (стернальной пункции), цитологическое 

(миелограмма) и иммунофенотипическое (методом проточной цитофлуориметрии) 

исследование мазка костного мозга либо 2) получение гистологического препарата 

костного мозга (трепанобиопсия), патолого-анатомическое исследование 

биопсийного (операционного) материала костного мозга с применением 

иммуногистохимических методов  в следующих случаях [18]: 

o перед началом терапии у пациентов, ранее не проходивших ее 

(необязательно, но желательно); 

o при подозрении на трансформацию. 

Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень достоверности доказательств 

– 3). 

Комментарии: ʛʠʩʪʦʣʦʛʠʯʝʩʢʠʡ ʜʠʘʛʥʦʟ ʍʃʃ ʫʩʪʘʥʘʚʣʠʚʘʝʪʩʷ ʧʨʠ ʥʘʣʠʯʠʠ ʚ 

ʢʦʩʪʥʦʤ ʤʦʟʛʝ ʜʠʬʬʫʟʥʦʛʦ ʣʠʤʬʦʠʜʥʦʛʦ ʧʨʦʣʠʬʝʨʘʪʘ ʠʟ ʤʦʥʦʤʦʨʬʥʳʭ ʢʣʝʪʦʢ 

ʥʝʙʦʣʴʰʦʛʦ ʨʘʟʤʝʨʘ ʩ ʦʢʨʫʛʣʳʤʠ ʷʜʨʘʤʠ, ʢʦʤʢʦʚʘʪʳʤ ʭʨʦʤʘʪʠʥʦʤ, ʚ ʟʘʚʠʩʠʤʦʩʪʠ ʦʪ 

ʫʩʣʦʚʠʡ ʬʠʢʩʘʮʠʠ ï ʩ ʥʝʦʪʯʝʪʣʠʚʳʤʠ ʷʜʨʳʰʢʘʤʠ ʠʣʠ ʙʝʟ ʥʠʭ, ʩ ʪʦʥʢʦʩʪʝʥʥʳʤʠ ʩʦʩʫʜʘʤʠ 

ʢʘʧʠʣʣʷʨʥʦʛʦ/ʚʝʥʫʣʷʨʥʦʛʦ ʪʠʧʘ; ʦʙʳʯʥʦ ʨʘʟʨʦʟʥʝʥʥʦ ʨʘʩʧʦʣʦʞʝʥʳ ʢʨʫʧʥʳʝ ʢʣʝʪʢʠ ʩ 

ʤʦʨʬʦʣʦʛʠʝʡ ʧʘʨʘʠʤʤʫʥʦʙʣʘʩʪʦʚ, ʠʥʦʛʜʘ ʧʨʠʩʫʪʩʪʚʫʶʪ ʧʩʝʚʜʦʬʦʣʣʠʢʫʣʳ (ʧʨʦʣʠʬʝ-

ʨʘʪʠʚʥʳʝ ʮʝʥʪʨʳ). ʇʨʠ ʠʤʤʫʥʦʛʠʩʪʦʭʠʤʠʯʝʩʢʦʤ ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʠ ʣʠʤʬʦʠʜʥʳʡ ʧʨʦʣʠʬʝʨʘʪ 
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ʭʘʨʘʢʪʝʨʠʟʫʝʪʩʷ ʵʢʩʧʨʝʩʩʠʝʡ CD20 (ʛʝʪʝʨʦʛʝʥʥʘʷ ʧʦ ʠʥʪʝʥʩʠʚʥʦʩʪʠ, ʧʨʝʠʤʫʱʝʩʪʚʝʥʥʦ 

ʩʣʘʙʘʷ ʤʝʤʙʨʘʥʥʘʷ ʨʝʘʢʮʠʷ), CD79a, IgM, ʷʜʝʨʥʦʡ ʵʢʩʧʨʝʩʩʠʝʡ PAX 5, LEF1 (ʷʜʝʨʥʘʷ 

ʨʝʘʢʮʠʷ), ʢʦʵʢʩʧʨʝʩʩʠʝʡ CD5 (ʤʝʤʙʨʘʥʥʘʷ ʨʝʘʢʮʠʷ) ʠ CD23 (ʤʝʤʙʨʘʥʥʘʷ ʨʝʘʢʮʠʷ), CD43 

ʧʨʠ ʦʪʩʫʪʩʪʚʠʠ ʵʢʩʧʨʝʩʩʠʠ CD10, BCL-6, Cyclin D1. ʕʢʩʧʨʝʩʩʠʷ LEF1 (ʷʜʝʨʥʘʷ ʵʢʩʧʨʝʩʩʠʷ) 

ʙʦʣʝʝ ʠʥʪʝʥʩʠʚʥʦ ʚʳʨʘʞʝʥʘ ʚ ʢʣʝʪʢʘʭ ʧʨʦʣʠʬʝʨʘʪʠʚʥʳʭ ʮʝʥʪʨʦʚ, ʚ ʢʣʝʪʢʘʭ ʩ 

ʤʦʨʬʦʣʦʛʠʝʡ ʧʨʦʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ. ɼʣʷ ʢʣʝʪʦʢ ʧʨʦʣʠʬʝʨʘʪʠʚʥʳʭ ʮʝʥʪʨʦʚ ʭʘʨʘʢʪʝʨʥʘ ʙʦʣʝʝ 

ʠʥʪʝʥʩʠʚʥʘʷ ʵʢʩʧʨʝʩʩʠʷ CD20, IgM, LEF1, ʠʥʦʛʜʘ ʯʘʩʪʴ ʢʣʝʪʦʢ ʧʩʝʚʜʦʬʦʣʣʠʢʫʣʦʚ 

(ʧʨʦʣʠʬʝʨʘʪʠʚʥʳʭ ʮʝʥʪʨʦʚ) ʵʢʩʧʨʝʩʩʠʨʫʝʪ cyclin D1 (ʩʣʘʙʘʷ ʷʜʝʨʥʘʷ ʨʝʘʢʮʠʷ). ʀʥʜʝʢʩ 

ʧʨʦʣʠʬʝʨʘʪʠʚʥʦʡ ʘʢʪʠʚʥʦʩʪʠ Ki-67 ʥʝʚʳʩʦʢʠʡ, ʦʙʳʯʥʦ ʩʦʩʪʘʚʣʷʝʪ 5ï15 % ʧʦʟʠʪʠʚʥʳʭ 

ʢʣʝʪʦʢ ʚ ʟʦʥʘʭ ʜʠʬʬʫʟʥʦʛʦ ʤʝʣʢʦʢʣʝʪʦʯʥʦʛʦ ʠʥʬʠʣʴʪʨʘʪʘ. ʇʨʠ ʠʤʤʫʥʦʛʠʩʪʦʭʠʤʠʯʝʩʢʦʤ 

ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʠ ʥʘ ʧʘʨʘʬʠʥʦʚʦʤ ʤʘʪʝʨʠʘʣʝ ʤʦʞʝʪ ʦʪʩʫʪʩʪʚʦʚʘʪʴ ʵʢʩʧʨʝʩʩʠʷ CD5  

(ʜʦ 20ï25 % ʩʣʫʯʘʝʚ). ʕʢʩʧʨʝʩʩʠʝʡ BCL-2 ʭʘʨʘʢʪʝʨʠʟʫʶʪʩʷ ʚʩʝ ʚʘʨʠʘʥʪʳ ʤʝʣʢʦʢʣʝʪʦʯʥʳʭ 

ɺ-ʢʣʝʪʦʯʥʳʭ ʣʠʤʬʦʤ, ʢʦʵʢʩʧʨʝʩʩʠʷ IgM ʠ IgD ʭʘʨʘʢʪʝʨʥʘ ʜʣʷ ʣʠʤʬʦʮʠʪʘʨʥʦʡ ʣʠʤʬʦʤʳ ʠ 

ʣʠʤʬʦʤʳ ʠʟ ʢʣʝʪʦʢ ʤʘʥʪʠʠ. ʕʢʩʧʨʝʩʩʠʷ LEF1 ʭʘʨʘʢʪʝʨʥʘ ʜʣʷ ʣʠʤʬʦʮʠʪʘʨʥʦʡ ʣʠʤʬʦʤʳ 

ʩ ʪʨʘʥʩʬʦʨʤʘʮʠʝʡ ʚ ʜʠʬʬʫʟʥʫʶ ɺ-ʢʣʝʪʦʯʥʫʶ ʢʨʫʧʥʦʢʣʝʪʦʯʥʫʶ ʣʠʤʬʦʤʫ (ʩʠʥʜʨʦʤʘ 

ʈʠʭʪʝʨʘ) ʠ ʧʦʟʚʦʣʷʝʪ ʧʨʦʚʝʩʪʠ ʜʠʬʬʝʨʝʥʮʠʘʣʴʥʫʶ ʜʠʘʛʥʦʩʪʠʢʫ ʩ CD5+ ʜʠʬʬʫʟʥʦʡ  

ɺ-ʢʣʝʪʦʯʥʦʡ ʢʨʫʧʥʦʢʣʝʪʦʯʥʦʡ ʣʠʤʬʦʤʦʡ.  

ʇʦʣʫʯʝʥʠʝ ʛʠʩʪʦʣʦʛʠʯʝʩʢʦʛʦ ʧʨʝʧʘʨʘʪʘ ʢʦʩʪʥʦʛʦ ʤʦʟʛʘ (ʪʨʝʧʘʥʦʙʠʦʧʩʠʷ ʢʦʩʪʥʦʛʦ 

ʤʦʟʛʘ) ʥʝ ʪʨʝʙʫʝʪʩʷ ʜʣʷ ʧʦʜʪʚʝʨʞʜʝʥʠʷ ʠ ʬʦʨʤʫʣʠʨʦʚʘʥʠʷ ʜʠʘʛʥʦʟʘ ʍʃʃ/ʃʄʃ. 

ɹʠʦʧʩʠʷ ʢʦʩʪʥʦʛʦ ʤʦʟʛʘ ʷʚʣʷʝʪʩʷ ʥʝʦʙʷʟʘʪʝʣʴʥʦʡ, ʥʦ ʞʝʣʘʪʝʣʴʥʦʡ ʧʨʦʮʝʜʫʨʦʡ 

ʧʝʨʝʜ ʥʘʯʘʣʦʤ ʪʝʨʘʧʠʠ. ʍʃʃ ʥʝʨʝʜʢʦ ʩʦʯʝʪʘʝʪʩʷ ʩ ʜʨʫʛʠʤʠ ʦʧʫʭʦʣʷʤʠ, ʢʦʪʦʨʳʝ ʤʦʛʫʪ 

ʤʝʪʘʩʪʘʟʠʨʦʚʘʪʴ ʚ ʢʦʩʪʥʳʡ ʤʦʟʛ, ʚʳʷʚʣʷʪʴʩʷ ʪʦʣʴʢʦ ʧʨʠ ʙʠʦʧʩʠʠ ʠ ʜʘʞʝ ʙʳʪʴ ʧʨʠʯʠʥʦʡ 

ʮʠʪʦʧʝʥʠʠ. ʀʤʤʫʥʦʭʠʤʠʦʪʝʨʘʧʠʷ ʚ ʬʣʫʜʘʨʘʙʠʥ-ʩʦʜʝʨʞʘʱʝʤ ʨʝʞʠʤʝ ʥʝʨʝʜʢʦ 

ʦʩʣʦʞʥʷʝʪʩʷ ʮʠʪʦʧʝʥʠʝʡ. ʅʘʣʠʯʠʝ ʠʩʭʦʜʥʦʛʦ ʦʙʨʘʟʮʘ ʢʦʩʪʥʦʛʦ ʤʦʟʛʘ ʧʦʟʚʦʣʷʝʪ 

ʜʠʬʬʝʨʝʥʮʠʨʦʚʘʪʴ ʧʨʦʛʨʝʩʩʠʨʦʚʘʥʠʝ, ʘʧʣʘʟʠʶ, ʨʘʟʚʠʪʠʝ ʤʠʝʣʦʜʠʩʧʣʘʩʪʠʯʝʩʢʦʛʦ 

ʩʠʥʜʨʦʤʘ/ʦʩʪʨʦʛʦ ʤʠʝʣʦʠʜʥʦʛʦ ʣʝʡʢʦʟʘ, ʘʫʪʦʠʤʤʫʥʥʳʝ ʮʠʪʦʧʝʥʠʠ. 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ перед началом 1-й и всех последующих линий терапии 

по возможности рекомендуется проведение молекулярно-цитогенетического 

исследования с применением метода флуоресцентной гибридизации (FISH)  на 

делецию 17p и определение мутаций гена TP53, а также (при наличии возможности) 

на +12; del(11q), del(13q), del(17p), а также стандартное кариотипирование для  

исключение наличия комплексного кариотипа, подразумевающего наличие 3 и более 

аберраций, для определения прогностической группы и выбора тактики лечения 

[14].  
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Уровень убедительности рекомендаций – А (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

Комментарии: ʜʝʣʝʮʠʷ 17p ʷʚʣʷʝʪʩʷ ʛʣʘʚʥʳʤ ʮʠʪʦʛʝʥʝʪʠʯʝʩʢʠʤ ʤʘʨʢʝʨʦʤ, 

ʥʝʧʦʩʨʝʜʩʪʚʝʥʥʦ ʚʣʠʷʶʱʠʤ ʥʘ ʪʝʨʘʧʝʚʪʠʯʝʩʢʫʶ ʪʘʢʪʠʢʫ. ʈʝʢʦʤʝʥʜʫʝʪʩʷ ʧʨʦʚʦʜʠʪʴ 

ʩʢʨʠʥʠʥʛ ʥʘ ʜʝʣʝʮʠʶ 17p ʫ ʚʩʝʭ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ, ʠʤʝʶʱʠʭ ʧʦʢʘʟʘʥʠʷ ʢ ʥʘʯʘʣʫ ʪʝʨʘʧʠʠ, ʠ/ʠʣʠ ʧʨʠ 

ʥʝʵʬʬʝʢʪʠʚʥʦʩʪʠ ʩʪʘʥʜʘʨʪʥʦʡ ʪʝʨʘʧʠʠ, ʦʩʦʙʝʥʥʦ ʫ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʤʦʣʦʞʝ 55 ʣʝʪ, ʫ 

ʢʦʪʦʨʳʭ ʤʦʞʝʪ ʙʳʪʴ ʧʨʦʚʝʜʝʥʘ ʘʣʣʦʛʝʥʥʘʷ ʪʨʘʥʩʧʣʘʥʪʘʮʠʷ.  

ɺ ʥʘʩʪʦʷʱʝʝ ʚʨʝʤʷ ʙʣʘʛʦʜʘʨʷ ʤʝʪʦʜʘʤ ʛʣʫʙʦʢʦʛʦ ʩʝʢʚʝʥʠʨʦʚʘʥʠʷ ʫʩʪʘʥʦʚʣʝʥʦ, ʯʪʦ 

ʙʦʣʴʰʠʥʩʪʚʦ ʩʣʫʯʘʝʚ ʨʝʬʨʘʢʪʝʨʥʦʩʪʠ ʦʙʫʩʣʦʚʣʝʥʦ ʫʪʨʘʪʦʡ TP53 ʣʠʙʦ ʟʘ ʩʯʝʪ ʜʝʣʝʮʠʠ ʚ 

ʩʦʯʝʪʘʥʠʠ ʩ ʤʫʪʘʮʠʷʤʠ, ʣʠʙʦ ʟʘ ʩʯʝʪ ʤʫʪʘʮʠʡ ʛʝʥʘ. ʇʦʵʪʦʤʫ ʩʝʛʦʜʥʷ ʚʳʧʦʣʥʝʥʠʝ FISH 

ʥʘ ʜʝʣʝʮʠʶ 17p ʥʝʜʦʩʪʘʪʦʯʥʦ. ɼʣʷ ʪʦʛʦ ʯʪʦʙʳ ʠʜʝʥʪʠʬʠʮʠʨʦʚʘʪʴ ʥʘʠʙʦʣʴʰʝʝ ʯʠʩʣʦ 

ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʩ ʫʩʪʦʡʯʠʚʦʩʪʴʶ ʢ ʠʤʤʫʥʦʭʠʤʠʦʪʝʨʘʧʠʠ, ʥʝʦʙʭʦʜʠʤʦ ʪʘʢʞʝ ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʪʴ 

ʤʫʪʘʮʠʠ TP53. ʅʘʣʠʯʠʝ ʤʫʪʘʮʠʠ ʢʦʥʩʪʘʪʠʨʫʝʪʩʷ, ʝʩʣʠ ʯʠʩʣʦ ʢʣʝʪʦʢ ʩ ʤʫʪʘʮʠʝʡ 

ʧʨʝʚʳʰʘʝʪ 10 %. 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ на момент установления диагноза по возможности 

рекомендуется определение мутации генов IGHV для уточнения прогноза 

заболевания [14]. 

Уровень убедительности рекомендаций – А (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

Комментарии: ʤʫʪʘʮʠʠ ʛʝʥʦʚ IGHV ʠʤʝʶʪ ʧʨʦʛʥʦʩʪʠʯʝʩʢʦʝ ʟʥʘʯʝʥʠʝ. ɺ 

ʥʘʩʪʦʷʱʝʝ ʚʨʝʤʷ ʧʨʦʛʥʦʟ ʫ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʩ ʍʃʃ ʦʮʝʥʠʚʘʶʪ ʧʦ ʤʝʞʜʫʥʘʨʦʜʥʦʤʫ 

ʧʨʦʛʥʦʩʪʠʯʝʩʢʦʤʫ ʠʥʜʝʢʩʫ ʜʣʷ ʍʃʃ (ʩʤ. ʨʘʟʜʝʣ 5.1). ʀʥʜʝʢʩ ʪʨʝʙʫʝʪ ʦʮʝʥʢʠ ʫʨʦʚʥʷ ɓ2-

ʤʠʢʨʦʛʣʦʙʫʣʠʥʘ, ʤʫʪʘʮʠʦʥʥʦʛʦ ʩʪʘʪʫʩʘ IGHV, ʘ ʪʘʢʞʝ ʮʠʪʦʛʝʥʝʪʠʯʝʩʢʦʛʦ ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʷ. 

ʆʧʨʝʜʝʣʝʥʠʝ ʵʪʠʭ ʧʦʢʘʟʘʪʝʣʝʡ ʞʝʣʘʪʝʣʴʥʦ. ʉ ʫʯʝʪʦʤ ʚʳʩʦʢʦʡ ʠʥʬʦʨʤʘʪʠʚʥʦʡ ʮʝʥʥʦʩʪʠ 

ʚ ʦʪʥʦʰʝʥʠʠ ʚʨʝʤʝʥʠ ʜʦ ʪʝʨʘʧʠʠ, ʵʬʬʝʢʪʠʚʥʦʩʪʠ ʠʤʤʫʥʦʭʠʤʠʦʪʝʨʘʧʠʠ, ʚʨʝʤʝʥʠ ʜʦ 

ʨʝʮʠʜʠʚʘ ʤʫʪʘʮʠʦʥʥʳʡ ʩʪʘʪʫʩ ʛʝʥʦʚ IGHV ʨʝʢʦʤʝʥʜʫʝʪʩʷ ʦʧʨʝʜʝʣʷʪʴ, ʪʘʢ ʢʘʢ ʵʪʦ 

ʷʚʣʷʝʪʩʷ ʦʩʥʦʚʘʥʠʝʤ ʜʣʷ ʚʳʙʦʨʘ ʪʝʨʘʧʠʠ ʧʝʨʚʦʡ ʣʠʥʠʠ ʠ ʨʘʥʥʝʛʦ ʥʘʟʘʯʝʥʠʷ ʪʘʨʛʝʪʥʳʭ 

ʧʨʝʧʘʨʘʪʦʚ ʚ ʩʣʫʯʘʝ ʥʝʤʫʪʠʨʦʚʘʥʥʦʛʦ ʚʘʨʠʘʥʪʘ.  

2.3.2. Другие обязательные лабораторные исследования 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ перед проведением 1-й линии противоопухолевой 

терапии рекомендуется определение основных групп крови по системе AB0, 

определение антигена D системы резус (резус-фактора), определение фенотипа 

антигенов эритроцитов для возможности выполнения гемотрансфузии при наличии 

показаний до, во время или после терапии [16].  
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Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ перед проведением терапии антителами к CD20 с 

целью уточнения риска и в случае необходимости профилактики реактивации 

вирусного гепатита рекомендуется выполнение вирусологического исследования 

для выявления маркеров вируса гепатита B, которое должно включать определение 

[25]: 

o антигена (HbsAg) вируса гепатита B в крови; 

o антител к поверхностному антигену (HBsAg) вируса гепатита B в крови; 

o антител к ядерному антигену (HBcAg) вируса гепатита B в крови; 

o ДНК вируса гепатита B в крови методом полимеразной цепной реакции 

(качественное исследование). 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 4). 

Комментарии: ɿʥʘʯʝʥʠ ̫ ʤʘʨʢʝʨʦʚ ʚʠʨʫʩʥʦʛʦ ʛʝʧʘʪʠʪʘ ɺ ʧʨʝʜʩʪʘʚʣʝʥ r ʚ 

ʧʨʠʣʦʞʝʥʠʠ ɸ3.1.  

ʈʝʘʢʪʠʚʘʮʠʷ ʚʠʨʫʩʥʦʛʦ ʛʝʧʘʪʠʪʘ ɺ ʧʨʠ ʪʝʨʘʧʠʠ ʤʦʥʦʢʣʦʥʘʣʴʥʳʤʠ ʘʥʪʠʪʝʣʘʤʠ 

CD20 ʩʚʷʟʘʥʘ ʩ ɺ-ʢʣʝʪʦʯʥʦʡ ʜʝʧʣʝʮʠʝʡ ʠ, ʢʘʢ ʩʜʝʜʩʪʚʠʝʤ, ʧʘʜʝʥʠʝʤ ʪʠʪʨʘ 

ʢʦʥʪʨʦʣʠʨʫʶʱʠʭ ʘʥʪʠ-HBs ʘʥʪʠʪʝʣ. ɺʦʩʩʪʘʥʦʚʣʝʥʠʝ ʪʠʪʨʘ ʘʥʪʠʪʝʣ ʧʨʦʠʩʭʦʜʠʪ 

ʩʧʫʩʪʷ 6 ʤʝʩʷʮʝʚ ʧʦʩʣʝ ʧʦʩʣʝʜʥʝʛʦ ʚʚʝʜʝʥʠʷ ʤʦʥʦʚʣʦʥʘʣʴʥʳʭ ʘʥʪʠʪʝʣ. ʅʘʣʠʯʠʝ ʛʝʧʘʪʠʪʘ 

ʥʝ ʷʚʣʷʝʪʩʷ ʧʨʦʪʠʚʦʧʦʢʘʟʘʥʠʝʤ ʢ ʥʘʯʘʣʫ ʪʝʨʘʧʠʠ ʍʃʃ ʤʦʥʦʢʣʦʥʘʣʥʳʤʠ ʘʥʪʠʪʝʣʘʤʠ, 

ʦʜʥʘʢʦ ʵʪʦ ʪʨʝʙʫʝʪ ʩʦʧʨʦʚʦʜʠʪʝʣʴʥʦʡ ʪʝʨʘʧʠʠ ʧʨʦʪʠʚʦʚʠʨʫʩʥʳʤʠ ʧʨʝʧʘʨʘʪʘʤʠ ʠ 

ʪʱʘʪʝʣʴʥʦʛʦ ʤʦʥʠʪʦʨʠʥʛʘ ʬʫʥʢʮʠʡ ʧʝʯʝʥʠ. 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ на этапе диагностики и, при наличии показаний, на 

любом этапе наблюдения или лечения рекомендуется молекулярно-биологическое 

исследование крови на наличие вируса иммунодефицита человека (исследование 

уровня антител классов M, G (IgM, IgG) к вирусу иммунодефицита человека ВИЧ-

1/2 и антигена p24 (Human immunodeficiency virus HIV 1/2 + Agp24) в крови) для 

уточнения коморбидности и необходимости проведения противоопухолевой и 

антиретровирусной терапии [16]. 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ на момент установления диагноза, после каждой 

иммуносупрессивной терапии и после каждой тяжелой бактериальной инфекции по 

возможности рекомендуется определение уровня иммуноглобулинов [12,16]. 
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Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ с подозрением на инфекционное осложнение перед 

проведением 1-й линии противоопухолевой терапии рекомендуется определение 

основных групп крови по системе AB0, определение антигена D системы резус 

(резус-фактора), определение фенотипа антигенов эритроцитов для возможности 

выполнения гемотрансфузии при наличии показаний до, во время или после терапии 

[16].  

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

 

2.4. Инструментальные диагностические исследования 

¶ Всем пациентам на этапе диагностики, перед началом терапии ХЛЛ/ЛМЛ, при 

оценке ремиссии через 2 мес. после завершения терапии (если имелось поражение 

лимфатических узлов области средостения и/или легочной ткани), а также при 

подозрении на рецидив/прогрессирование заболевания рекомендуется для 

уточнения наличия и распространенности лимфаденопатии или оценки 

противоопухолевого эффекта, если исследование выполнено в динамике 

выполнение следующих диагностических исследованиий [12,16]: 

o КТ органов грудной клетки, КТ органов брюшной полости и КТ органов 

малого таза (с контрастированием)  

o рентгенографию органов грудной клетки в 2 проекциях (при отсутствии КТ 

органов грудной клетки); 

o УЗИ лимфатических узлов (периферических, внутрибрюшных и 

забрюшинных) и внутренних органов (УЗИ органов брюшной полости 

(комплексное) и УЗИ малого таза). 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

¶ Пациентам с подозрением на ХЛЛ/ЛМЛ либо с установленным диагнозом 

ХЛЛ/ЛМЛ, у которых имеются клинические признаки синдрома Рихтера или 

ходжкинской трансформации (прогрессирующий рост лимфатических узлов, потеря 

веса, персистирующая лихорадка без признаков инфекции, высокий уровень 

лактатдегидрогеназы, гиперкальциемия), рекомендуется выполнить позитронную 

эмиссионную томографию с применением 6-фтордезоксиглюкозы для выявления 
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зон с вероятной трансформацией и выбора оптимального очага для проведения 

биопсии [26].  

Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень достоверности доказательств 

– 3). 

Комментарии: ʧʨʠ ʟʥʘʯʝʥʠʷʭ SUV <5 ʚʝʨʦʷʪʥʦʩʪʴ ʩʠʥʜʨʦʤʘ ʈʠʭʪʝʨʘ ʩʦʩʪʘʚʣʷʝʪ 

ʦʢʦʣʦ 3 % [27]. ɼʣʷ ʩʠʥʜʨʦʤʘ ʈʠʭʪʝʨʘ ʪʠʧʠʯʥʳ ʟʥʘʯʝʥʠʷ SUV >15 %. ɽʩʣʠ ʠʥʪʝʥʩʠʚʥʦʩʪʴ 

ʥʘʢʦʧʣʝʥʠʷ ʧʨʝʧʘʨʘʪʘ ʦʪʯʝʪʣʠʚʦ ʨʘʟʣʠʯʘʝʪʩʷ ʚ ʨʘʟʥʳʭ ʟʦʥʘʭ, ʥʝʦʙʭʦʜʠʤʦ ʚʳʧʦʣʥʝʥʠʝ 

ʙʠʦʧʩʠʠ ʥʘʠʙʦʣʝʝ ʘʢʪʠʚʥʦʛʦ ʫʟʣʘ ʠʣʠ ʦʯʘʛʘ. 

¶ Всем пациентам с верифицированным ХЛЛ/ЛМЛ при первичной диагностике или 

диагностике рецидива заболевания, при контрольных обследованиях в процессе 

динамического наблюдения, перед проведением противоопухолевой терапии, в 

процессе лечения, при оценке эффективности терапии, при рефрактерном течении 

на любом этапе заболевания для своевременного выявления сопутствующей 

патологии со стороны сердечно-сосудистой, дыхательной и пищеварительной 

систем и для определения необходимости их профилактики или лечения 

рекомендуется выполнить следующие исследования [16]: 

o регистрация электрокардиограммы (всем); 

o эхокардиография (по показаниям); 

o ультразвуковая допплерография сосудов (артерий и вен) нижних 

конечностей (по показаниям); 

o рентгенография легких (по показаниям); 

o компьютерная томография органов грудной полости (по показаниям); 

o ультразвуковое исследование органов брюшной полости (комплексное) (по 

показаниям); 

o компьютерная томография органов брюшной полости (по показаниям); 

o эзофагогастродуоденоскопия (по показаниям); 

o колоноскопия (по показаниям); 

o ректороманоскопия (по показаниям). 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

 

2.5. Иные диагностические исследования 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ с коморбидностью, которая может повлиять на выбор 

программы противоопухолевого лечения, перед началом терапии рекомендуется 

консультация соответствующего врача-специалиста (врача акушера-гинеколога, 
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врача-кардиолога, врача-невролога, врача-оториноларинолога, врача-уролога, 

врача-колопроктолога, врача-эндокринолога, врача-пульмонолога, вреча-фтизиатра, 

врача-инфекциониста и др.) [16]. 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности 

доказательств – 5). 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ на любом этапе диагностики, наблюдения, лечения, 

при подозрении на развитие инфекционного осложнения рекомендуется 

выполнение диагностических исследований для уточнения локализации инфекции, 

типа возбудителя инфекции, динамического контроля в процессе лечения (см. 

разделы 7.4-7.6) [28,29].  

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

 

3. Лечение, включая медикаментозную и немедикаментозную терапии, 

диетотерапию, обезболивание, медицинские показания  

и противопоказания к применению методов лечения 

3.1. Показания к началу терапии В-клеточного ХЛЛ 

¶ Всем пациентам с верифицированным ХЛЛ/ЛМЛ рекомендуется начало 

специфической терапии только при наличии показаний в соответствии с критериями 

IWCLL 2018 (см. приложение А3.2) [12,16]. 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

Комментарии: ʦʢʦʣʦ 30 % ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʠʤʝʶʪ ʤʝʜʣʝʥʥʦ ʧʨʦʛʨʝʩʩʠʨʫʶʱʝʝ ʪʝʯʝʥʠʝ 

ʍʃʃ, ʧʨʠʯʝʤ ʧʨʦʜʦʣʞʠʪʝʣʴʥʦʩʪʴ ʠʭ ʞʠʟʥʠ ʙʣʠʟʢʘ ʢ ʦʙʱʝʧʦʧʫʣʷʮʠʦʥʥʦʡ. ʅʘʣʠʯʠʝ ʪʘʢʦʡ 

ʛʨʫʧʧʳ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʜʝʣʘʝʪ ʦʙʦʩʥʦʚʘʥʥʦʡ ʪʘʢʪʠʢʫ ʚʳʞʠʜʘʪʝʣʴʥʦʛʦ ʥʘʙʣʶʜʝʥʠʷ ʜʦ 

ʧʦʷʚʣʝʥʠʷ ʧʦʢʘʟʘʥʠʡ ʢ ʪʝʨʘʧʠʠ. ʊʝʨʘʧʠʷ ʍʃʃ ʜʦʣʞʥʘ ʥʘʯʠʥʘʪʴʩʷ ʧʨʠ ʥʘʣʠʯʠʠ ʧʦʢʘʟʘʥʠʡ 

ʧʦ ʢʨʠʪʝʨʠʷʤ IWCLL 2018. ʇʘʮʠʝʥʪʳ ʚ ʩʪʘʜʠʠ ɸ ʩ ʘʫʪʦʠʤʤʫʥʥʦʡ ʛʝʤʦʣʠʪʠʯʝʩʢʦʡ 

ʘʥʝʤʠʝʡ ʠʣʠ ʠʜʠʦʧʘʪʠʯʝʩʢʦʡ ʪʨʦʤʙʦʮʠʪʦʧʝʥʠʯʝʩʢʦʡ ʧʫʨʧʫʨʦʡ ʜʦʣʞʥʳ ʧʦʣʫʯʘʪʴ ʣʝʯʝʥʠʝ 

ʧʦ ʧʦʚʦʜʫ ʵʪʠʭ ʦʩʣʦʞʥʝʥʠʡ. ɽʩʣʠ ʘʫʪʦʠʤʤʫʥʥʦʝ ʦʩʣʦʞʥʝʥʠʝ ʧʣʦʭʦ ʦʪʚʝʯʘʝʪ ʥʘ ʪʝʨʘʧʠʶ 

ʢʦʨʪʠʢʦʩʪʝʨʦʠʜʘʤʠ ʜʣʷ ʩʠʩʪʝʤʥʦʛʦ ʠʩʧʦʣʴʟʦʚʘʥʠʷ, ʚʦʟʤʦʞʥʦ ʧʨʠʤʝʥʝʥʠʝ ʥʘʧʨʘʚʣʝʥʥʦʡ 

ʥʘ ʍʃʃ ʠʤʤʫʥʦʭʠʤʠʦʪʝʨʘʧʠʠ. ɹʝʩʩʠʤʧʪʦʤʥʘʷ ʛʠʧʦʛʘʤʤʘʛʣʦʙʫʣʠʥʝʤʠʷ ʠ ʥʘʣʠʯʠʝ 

ʤʦʥʦʢʣʦʥʘʣʴʥʦʡ ʩʝʢʨʝʮʠʠ ʩʘʤʠ ʧʦ ʩʝʙʝ ʥʝ ʷʚʣʷʶʪʩʷ ʧʦʢʘʟʘʥʠʷʤʠ ʢ ʣʝʯʝʥʠʶ. ɺʳʷʚʣʝʥʠʝ 

ʤʘʨʢʝʨʦʚ ʦʪʨʠʮʘʪʝʣʴʥʦʛʦ ʧʨʦʛʥʦʟʘ, ʚ ʪʦʤ ʯʠʩʣʝ ʜʝʣʝʮʠʠ 17p ʥʝ ʷʚʣʷʝʪʩʷ ʧʦʢʘʟʘʥʠʝʤ ʢ 

ʥʘʯʘʣʫ ʪʝʨʘʧʠʠ.  
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3.2. Первая линия лечения ХЛЛ 

ʎʝʣʠ ʣʝʯʝʥʠʷ ʚ ʧʝʨʚʫʶ ʦʯʝʨʝʜʴ ʦʧʨʝʜʝʣʷʶʪʩʷ ʥʘʣʠʯʠʝʤ ʬʘʢʪʦʨʦʚ ʥʝʙʣʘʛʦʧʨʠʷʪʥʦʛʦ 

ʧʨʦʛʥʦʟʘ, ʘ ʪʘʢʞʝ ʚʦʟʨʘʩʪʦʤ ʠ ʪʷʞʝʩʪʴʶ ʩʦʧʫʪʩʪʚʫʶʱʠʭ ʟʘʙʦʣʝʚʘʥʠʡ (ʪʘʙʣ. 3). 

 

ʊʘʙʣʠʮʘ 3. ʇʦʜʨʘʟʜʝʣʝʥʠʝ ʥʘ ʛʨʫʧʧʳ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʩ ʭʨʦʥʠʯʝʩʢʠʤ ʣʠʤʬʦʮʠʪʘʨʥʳʤ 

ʣʝʡʢʦʟʦʤ 

ʂʦʤʦʨʙʠʜʥʦʩʪʴ, 

ʚʦʟʨʘʩʪ 

ʅʝʪ ʟʥʘʯʠʤʦʡ 

ʢʦʤʦʨʙʠʜʥʦʩʪʠ 
ɿʥʘʯʠʤʘʷ ʢʦʤʦʨʙʠʜʥʦʩʪʴ 

ʉʪʘʨʯʝʩʢʠʡ ʚʦʟʨʘʩʪ, 

ʦʨʛʘʥʥʳʝ ʧʘʪʦʣʦʛʠʠ 

ʎʝʣʴ ʪʝʨʘʧʠʠ ɼʦʣʛʦʩʨʦʯʥʘʷ ʨʝʤʠʩʩʠʷ 
ʂʦʥʪʨʦʣʴ ʥʘʜ ʙʦʣʝʟʥʴʶ,  

ʥʠʟʢʘʷ ʪʦʢʩʠʯʥʦʩʪʴ 
ʇʘʣʣʠʘʪʠʚʥʘʷ 

 

ʉʫʱʝʩʪʚʫʝʪ ʦʙʲʝʢʪʠʚʥʘʷ ʰʢʘʣʘ ʦʮʝʥʢʠ ʯʠʩʣʘ ʠ ʪʷʞʝʩʪʠ ʩʦʧʫʪʩʪʚʫʶʱʠʭ 

ʟʘʙʦʣʝʚʘʥʠʡ (ʢʦʤʦʨʙʠʜʥʦʩʪʠ) ï CIRS (Cumulative Illness Rating Score) (ʩʤ. ʧʨʠʣʦʞʝʥʠʝ ɻ2). 

ɺ ʨʝʘʣʴʥʦʡ ʢʣʠʥʠʯʝʩʢʦʡ ʧʨʘʢʪʠʢʝ ʦʮʝʥʢʘ ʢʫʤʫʣʷʪʠʚʥʦʛʦ ʠʥʜʝʢʩʘ ʢʦʤʦʨʙʠʜʥʦʩʪʠ ʥʝ 

ʪʨʝʙʫʝʪʩʷ. ɺ ʥʘʩʪʦʷʱʝʝ ʚʨʝʤʷ ʧʦʥʷʪʠʝ çʟʥʘʯʠʤʘʷ ʢʦʤʦʨʙʠʜʥʦʩʪʴè ʥʝ ʤʦʞʝʪ ʙʳʪʴ 

ʦʙʲʝʢʪʠʚʥʦ ʠ ʚʦʩʧʨʦʠʟʚʦʜʠʤʦ ʦʧʨʝʜʝʣʝʥʦ. ɺ ʩʚʷʟʠ ʩ ʵʪʠʤ ʨʘʩʧʨʝʜʝʣʝʥʠʝ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʥʘ 

ʪʝʨʘʧʝʚʪʠʯʝʩʢʠʝ ʛʨʫʧʧʳ ʧʨʦʚʦʜʠʪʩʷ ʧʦ ʨʝʰʝʥʠʶ ʚʨʘʯʘ.  

ʈʝʟʫʣʴʪʘʪʳ ʢʨʫʧʥʳʭ ʢʣʠʥʠʯʝʩʢʠʭ ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʡ 2000-ʭ ʛʛ. ʫʙʝʜʠʪʝʣʴʥʦ 

ʩʚʠʜʝʪʝʣʴʩʪʚʫʶʪ ʦ ʥʠʟʢʦʡ ʵʬʬʝʢʪʠʚʥʦʩʪʠ ʠʤʤʫʥʦʭʠʤʠʦʪʝʨʘʧʠʠ ʫ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʩ ʜʝʣʝʮʠʝʡ 

17p. ʆʜʥʘʢʦ ʵʪʦ ʮʠʪʦʛʝʥʝʪʠʯʝʩʢʦʝ ʥʘʨʫʰʝʥʠʝ ʚʳʷʚʣʷʝʪʩʷ ʜʦ ʥʘʯʘʣʘ ʪʝʨʘʧʠʠ 1-ʡ ʣʠʥʠʠ 

ʪʦʣʴʢʦ ʫ 7% ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ. ʏʠʩʣʦ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʩ ʢʣʠʥʠʯʝʩʢʦʡ ʨʝʬʨʘʢʪʝʨʥʦʩʪʴʶ 

(ʧʨʦʛʨʝʩʩʠʨʦʚʘʥʠʝʤ ʥʘ ʬʦʥʝ ʣʝʯʝʥʠʷ ʠʣʠ ʙʳʩʪʨʳʤ ʨʝʮʠʜʠʚʦʤ) ʧʨʠʙʣʠʟʠʪʝʣʴʥʦ ʚ 2 ʨʘʟʘ 

ʙʦʣʴʰʝ. ʕʪʠ ʥʘʙʣʶʜʝʥʠʷ ʣʝʛʣʠ ʚ ʦʩʥʦʚʫ ʧʦʥʷʪʠʷ ʍʃʃ ʚʳʩʦʢʦʛʦ ʨʠʩʢʘ.  

ɺʳʙʦʨ ʪʝʨʘʧʠʠ 1 ʣʠʥʠʠ, ʧʘʮʠʝʥʪʳ ʤʦʛʫʪ ʙʳʪʴ ʨʘʩʧʨʝʜʝʣʝʥʳ ʥʘ 4 ʛʨʫʧʧʳ.  

1. ʂ 1-ʡ ʛʨʫʧʧʝ ʦʪʥʦʩʷʪʩʷ ʤʦʣʦʜʳʝ ʧʘʮʠʝʥʪʳ (ʤʝʥʝʝ 65 ʣʝʪ) ʙʝʟ ʜʝʣʝʮʠʠ 17p 

ʠ/ʠʣʠ ʤʫʪʘʮʠʠ TP53 ʩ ʭʦʨʦʰʠʤ ʩʦʤʘʪʠʯʝʩʢʠʤ ʩʪʘʪʫʩʦʤ ʙʝʟ ʩʦʧʫʪʩʪʚʫʶʱʠʭ 

ʟʘʙʦʣʝʚʘʥʠʡ: 

1.1 ʇʘʮʠʝʥʪʳ ʩ ʤʫʪʠʨʦʚʘʥʥʳʤ ʚʘʨʠʘʥʪʦʤ IGHV. ɺ ʵʪʦʡ ʛʨʫʧʧʝ 

ʥʝʦʙʭʦʜʠʤʦ ʩʪʨʝʤʠʪʴʩʷ ʢ ʜʦʩʪʠʞʝʥʠʶ ʧʦʣʥʦʡ ʨʝʤʠʩʩʠʠ, ʧʦ ʚʦʟʤʦʞʥʦʩʪʠ ʩ 

ʥʝʦʧʨʝʜʝʣʷʝʤʦʡ ʄʆɹ, ʧʦʩʢʦʣʴʢʫ ʪʦʣʴʢʦ ʪʘʢʘʷ ʪʘʢʪʠʢʘ ʤʦʞʝʪ ʧʨʠʚʝʩʪʠ ʢ 

ʨʝʘʣʴʥʦʤʫ ʫʚʝʣʠʯʝʥʠʶ ʧʨʦʜʦʣʞʠʪʝʣʴʥʦʩʪʠ ʞʠʟʥʠ. ʆʩʥʦʚʘ ʣʝʯʝʥʠʷ 

ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʵʪʦʡ ʛʨʫʧʧʳ ï ʢʫʨʩʦʚʘʷ ʠʤʤʫʥʦʭʠʤʠʦʪʝʨʘʧʠʷ (FCR ʠʣʠ BR).  
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1.2 ɺ ʧʦʜʛʨʫʧʧʝ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ 1 ʣʠʥʠʠ ʙʝʟ ʤʫʪʘʮʠʠ ʛʝʥʦʚ IGHV ʚʳʩʦʢʫʶ 

ʵʬʬʝʢʪʠʚʥʦʩʪʴ ʧʨʦʜʝʤʦʥʩʪʨʠʨʦʚʘʣʠ ʪʘʨʛʝʪʥʳʝ ʧʨʝʧʘʨʘʪʳ: 

ʘʢʘʣʘʙʨʫʪʠʥʠʙ +/- ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙ [21], ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩ ʚ ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʩ 

ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʦʤ [22], ʟʘʥʫʙʨʫʪʠʥʠʙ ʚ ʤʦʥʦʪʝʨʘʧʠʠ [30,31], ʠʙʨʫʪʠʥʠʙ ʚ 

ʤʦʥʦʪʝʨʘʧʠʠ ʠʣʠ ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʩ ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʦʤ [32–35] (ʧʨʝʧʘʨʘʪʳ 

ʧʝʨʝʯʠʩʣʝʥʳ ʚ ʘʣʬʘʚʠʪʥʦʤ ʧʦʨʷʜʢʝ; ʚ ʨʝʘʣʴʥʦʡ ʧʨʘʢʪʠʢʝ ʩʣʝʜʫʝʪ 

ʫʯʠʪʳʚʘʪʴ ʠʥʜʠʚʠʜʫʘʣʴʥʳʝ ʭʘʨʘʢʪʝʨʠʩʪʠʢʠ ʧʘʮʠʝʥʪʘ ʠ ʜʦʩʪʫʧʥʦʩʪʴ 

ʧʨʝʧʘʨʘʪʘ). ɺr ʩʦʢʦʛʦ ʯʠʩʣʘ ʜʦʩʪʠʞʝʥʠʷ ʄʆɹ-ʥʝʛʘʪʠʚʥʦʛʦ ʩʪʘʪʫʩʘ ʤʦʞʥʦ 

ʦʞʠʜʘʪʴ ʧʨʠ ʠʩʧʦʣʴʟʦʚʘʥʠʠ ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩʘ ʩ ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʦʤ [22].  

2. ʂʦ 2-ʡ ʛʨʫʧʧʝ ʦʪʥʦʩʷʪʩʷ ʧʘʮʠʝʥʪʳ ʧʨʝʢʣʦʥʥʦʛʦ ʚʦʟʨʘʩʪʘ (ʩʪʘʨʰʝ 65 ʣʝʪ), 

ʘ ʪʘʢʞʝ ʤʦʣʦʜʳʝ ʧʘʮʠʝʥʪʳ ʩʦ ʤʥʦʞʝʩʪʚʦʤ ʩʦʧʫʪʩʪʚʫʶʱʠʭ ʟʘʙʦʣʝʚʘʥʠʡ. ɺ ʵʪʦʡ 

ʛʨʫʧʧʝ ʥʫʞʥʦ ʩʪʨʝʤʠʪʴʩʷ ʢ ʜʦʩʪʠʞʝʥʠʶ ʵʬʬʝʢʪʠʚʥʦʛʦ ʢʦʥʪʨʦʣʷ ʥʘʜ ʦʧʫʭʦʣʴʶ, 

ʠʟʙʝʛʘʷ ʥʝʦʧʨʘʚʜʘʥʥʦʡ ʪʦʢʩʠʯʥʦʩʪʠ.  

2.1 ʇʘʮʠʝʥʪʳ ʩ ʤʫʪʠʨʦʚʘʥʥʳʤ ʚʘʨʠʘʥʪʦʤ IGHV. ɸʥʘʣʦʛʠ ʧʫʨʠʥʦʚ ʚ ʵʪʦʡ 

ʛʨʫʧʧʝ ʣʫʯʰʝ ʥʝ ʠʩʧʦʣʴʟʦʚʘʪʴ. ʆʧʪʠʤʘʣʴʥʳʝ ʀʍʊ ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʷʤʠ ʜʣʷ 

ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʜʘʥʥʦʡ ʛʨʫʧʧʳ: BR ʠʣʠ ʭʣʦʨʘʤʙʫʮʠʣ + ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙ [36,37]. 

2.2 ʇʘʮʠʝʥʪʳ ʩ ʥʝʤʫʪʠʨʦʚʘʥʥʳʤ ʚʘʨʠʘʥʪʦʤ IGHV. ʆʧʪʠʤʘʣʴʥʳʝ 

ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʜʣʷ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʜʘʥʥʦʡ ʛʨʫʧʧʳ: ʘʢʘʣʘʙʨʫʪʠʥʠʙ +/- ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙ 

[21], ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩ ʚ ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʩ ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʦʤ [22], ʟʘʥʫʙʨʫʪʠʥʠʙ ʚ 

ʤʦʥʦʪʝʨʘʧʠʠ [30,31], ʠʙʨʫʪʠʥʠʙ ʚ ʤʦʥʦʪʝʨʘʧʠʠ ʠʣʠ ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʩ 

ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʦʤ [32–35] (ʧʨʝʧʘʨʘʪʳ ʧʝʨʝʯʠʩʣʝʥʳ ʚ ʘʣʬʘʚʠʪʥʦʤ ʧʦʨʷʜʢʝ; ʚ 

ʨʝʘʣʴʥʦʡ ʧʨʘʢʪʠʢʝ ʩʣʝʜʫʝʪ ʫʯʠʪʳʚʘʪʴ ʠʥʜʠʚʠʜʫʘʣʴʥʳʝ ʭʘʨʘʢʪʝʨʠʩʪʠʢʠ 

ʧʘʮʠʝʥʪʘ ʠ ʜʦʩʪʫʧʥʦʩʪʴ ʧʨʝʧʘʨʘʪʘ). 

3. ʂ 3-ʡ ʛʨʫʧʧʝ ʦʪʥʦʩʷʪʩʷ ʧʘʮʠʝʥʪʳ ʩ ʜʝʣʝʮʠʝʡ 17p ʠ/ʠʣʠ ʤʫʪʘʮʠʝʡ TP53 

ʥʝʟʘʚʠʩʠʤʦ ʦʪ ʚʦʟʨʘʩʪʘ ʠ ʢʦʤʦʨʙʠʜʥʦʩʪʠ. ʊʝʨʘʧʠʝʡ ʚʳʙʦʨʘ ʫ ʵʪʠʭ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ 

ʷʚʣʷʝʪʩʷ ʧʨʠʤʝʥʝʥʠʝ ʪʘʨʛʝʪʥʳʭ ʧʨʝʧʘʨʘʪʦʚ: ʘʢʘʣʘʙʨʫʪʠʥʠʙ ʚ ʤʦʥʦʪʝʨʘʧʠʠ ʠʣʠ ʚ 

ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʩ ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʦʤ [21], ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩ ʚ ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʩ ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʦʤ 

[22], ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩ ʚ ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʩ ʠʥʛʠʙʠʪʦʨʦʤ ʪʠʨʦʟʠʥʢʠʥʘʟʳ ɹʨʫʪʦʥʘ 

[23,24,38,39], ʟʘʥʫʙʨʫʪʠʥʠʙ ʚ ʤʦʥʦʪʝʨʘʧʠʠ [30,31], ʠʙʨʫʪʠʥʠʙ ʚ ʤʦʥʦʪʝʨʘʧʠʠ ʠʣʠ 

ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʩ ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʦʤ [32–35] (ʧʨʝʧʘʨʘʪʳ ʧʝʨʝʯʠʩʣʝʥʳ ʚ ʘʣʬʘʚʠʪʥʦʤ 

ʧʦʨʷʜʢʝ; ʚ ʨʝʘʣʴʥʦʡ ʧʨʘʢʪʠʢʝ ʩʣʝʜʫʝʪ ʫʯʠʪʳʚʘʪʴ ʠʥʜʠʚʠʫʘʣʴʥʳʝ ʭʘʨʘʢʪʝʨʠʩʪʠʢʠ 

ʧʘʮʠʝʥʪʘ ʠ ʜʦʩʪʫʧʥʦʩʪʴ ʧʨʝʧʘʨʘʪʘ). ʋ ʤʦʣʦʜʳʭ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʧʨʠ ʚʦʟʤʦʞʥʦʩʪʠ 

ʪʝʨʘʧʠʷ ʠʥʛʠʙʠʪʦʨʘʤʠ ʪʠʨʦʟʠʥʢʠʥʘʟʳ ɹʨʫʪʦʥʘ (ʠʙʨʫʪʠʥʠʙ**, ʘʢʘʣʘʙʨʫʪʠʥʠʙ, 

ʟʘʥʫʙʨʫʪʠʥʠʙ) ʠ ʠʥʛʠʙʠʪʦʨʘʤʠ bcl-2 (ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩ) ʜʦʣʞʥʘ ʩʣʫʞʠʪʴ ʧʦʜʛʦʪʦʚʢʦʡ 

ʢ ʪʨʘʥʩʧʣʘʥʪʘʮʠʠ ʘʣʣʦʛʝʥʥʳʭ ʩʪʚʦʣʦʚʳʭ ʢʣʝʪʦʢ. ʂʦʤʙʠʥʘʮʠʷ ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩʘ ʠ 
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ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʘ ʪʘʢʞʝ ʤʦʞʝʪ ʨʘʩʩʤʘʪʨʠʚʘʪʴʩʷ ʢʘʢ ʧʦʜʛʦʪʦʚʢʘ ʢ 

ʪʨʘʥʩʧʣʘʥʪʘʮʠʠ, ʪʘʢ ʢʘʢ ʧʦʟʚʦʣʷʝʪ ʜʦʩʪʠʯʴ ʥʝʦʧʨʝʜʝʣʷʝʤʘʷ ʄʆɹ ʠ/ʠʣʠ ʇʈ ʫ 

ʟʥʘʯʠʪʝʣʴʥʦʛʦ ʯʠʩʣʘ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ. 

4. ʂ 4-ʡ ʛʨʫʧʧʝ ʦʪʥʦʩʷʪʩʷ ʧʘʮʠʝʥʪʳ ʩ ʥʘʣʠʯʠʝʤ ʢʦʤʧʣʝʢʩʥʦʛʦ ʢʘʨʠʦʪʠʧʘ 

ʥʝʟʘʚʠʩʠʤʦ ʦʪ ʚʦʟʨʘʩʪʘ ʠ ʢʦʤʦʨʙʠʜʥʦʩʪʠ. ʆʧʪʠʤʘʣʴʥʦʡ ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʝʡ ʚ ʵʪʦʡ 

ʛʨʫʧʧʝ ʷʚʣʷʝʪʩʷ ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩ ʚ ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʩ ʠʥʛʠʙʠʪʦʨʦʤ ʪʠʨʦʟʠʥʢʠʥʘʟʳ ɹʨʫʪʦʥʘ 

[23,24,38,39], ʤʦʛʫʪ ʙʳʪʴ ʵʬʬʝʢʪʠʚʥʳʤʠ ʘʢʘʣʘʙʨʫʪʠʥʠʙ+/-ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙ [21], 

ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩ ʚ ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʩ ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʦʤ [22], ʟʘʥʫʙʨʫʪʠʥʠʙ ʚ ʤʦʥʦʪʝʨʘʧʠʠ 

[30,31], ʠʙʨʫʪʠʥʠʙ ʚ ʤʦʥʦʪʝʨʘʧʠʠ ʠʣʠ ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʩ ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʦʤ [32–35] 

(ʧʨʝʧʘʨʘʪʳ ʧʝʨʝʯʠʩʣʝʥʳ ʚ ʘʣʬʘʚʠʪʥʦʤ ʧʦʨʷʜʢʝ; ʚ ʨʝʘʣʴʥʦʡ ʧʨʘʢʪʠʢʝ ʩʣʝʜʫʝʪ 

ʫʯʠʪʳʚʘʪʴ ʠʥʜʠʚʠʫʘʣʴʥʳʝ ʭʘʨʘʢʪʝʨʠʩʪʠʢʠ ʧʘʮʠʝʥʪʘ ʠ ʜʦʩʪʫʧʥʦʩʪʴ ʧʨʝʧʘʨʘʪʘ). 

ʇʨʠʤʝʥʝʥʠʝ ʢʦʥʝʯʥʦʡ ʪʝʨʘʧʠʠ (ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩ+ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙ) ʜʦʣʞʥʦ 

ʨʘʩʩʤʘʪʨʠʚʘʪʴʩʷ ʚ ʠʥʜʠʚʠʜʫʘʣʴʥʦʤ ʧʦʨʷʜʢʝ ʩ ʫʯʝʪʦʤ ʚʦʟʤʦʞʥʦʛʦ ʧʨʦʛʥʦʟʘ ʠ ʨʠʩʢʘ 

ʧʨʦʛʨʝʩʩʠʨʦʚʘʥʠʷ ʟʘʙʦʣʝʚʘʥʠʷ.   

ʋ ʤʦʣʦʜʳʭ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʧʨʠ ʚʦʟʤʦʞʥʦʩʪʠ ʪʝʨʘʧʠʷ ʠʥʛʠʙʠʪʦʨʘʤʠ ʪʠʨʦʟʠʥʢʠʥʘʟʳ 

ɹʨʫʪʦʥʘ (ʠʙʨʫʪʠʥʠʙ**, ʘʢʘʣʘʙʨʫʪʠʥʠʙ, ʟʘʥʫʙʨʫʪʠʥʠʙ) ʠ ʠʥʛʠʙʠʪʦʨʘʤʠ bcl-2 

(ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩ) ʜʦʣʞʥʘ ʩʣʫʞʠʪʴ ʧʦʜʛʦʪʦʚʢʦʡ ʢ ʪʨʘʥʩʧʣʘʥʪʘʮʠʠ ʘʣʣʦʛʝʥʥʳʭ ʩʪʚʦʣʦʚʳʭ 

ʢʣʝʪʦʢ. ʂʦʤʙʠʥʘʮʠʷ ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩʘ ʠ ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙʘ ʠ ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩʘ ʠ ʠʙʨʫʪʠʥʠʙʘ* ʪʘʢʞʝ 

ʤʦʞʝʪ ʨʘʩʩʤʘʪʨʠʚʘʪʴʩʷ ʢʘʢ ʧʦʜʛʦʪʦʚʢʘ ʢ ʪʨʘʥʩʧʣʘʥʪʘʮʠʠ, ʪʘʢ ʢʘʢ ʧʦʟʚʦʣʷʝʪ ʜʦʩʪʠʯʴ 

ʥʝʦʧʨʝʜʝʣʷʝʤʘʷ ʄʆɹ ʠ/ʠʣʠ ʇʈ ʫ ʟʥʘʯʠʪʝʣʴʥʦʛʦ ʯʠʩʣʘ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ. 

ʋ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʩʪʘʨʯʝʩʢʦʛʦ ʚʦʟʨʘʩʪʘ ʩ ʦʨʛʘʥʥʦʡ ʥʝʜʦʩʪʘʪʦʯʥʦʩʪʴ ʁʮʝʣʴ ʣʝʯʝʥʠʷ 

ʧʘʣʣʠʘʪʠʚʥʘʷ. 

¶ Пациентам с верифицированным ХЛЛ/ЛМЛ моложе 65 лет без значимой 

коморбидности (физически активным, без тяжелых сопутствующих заболеваний, с 

нормальной функцией почек), с мутированным вариантом IGHV, без делеции 17p 

или мутации TP53 в качестве 1-й линии лечения рекомендуется один из следующих 

вариантов лечения для достижения ремиссии: 

o FCR: (ритуксимаб** – 1 цикл: 375 мг/м2 в/в кап., день 1, последующие циклы: 500 

мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1; #флударабин** – 25 мг/м2 в/в кап., дни 1–3; 

#циклофосфамид** – 250 мг/м2 в/в кап., дни 1–3). (схемы режимов лечения см. в 

приложении А3.3) [40,41]; 

o RB (ритуксимаб** – 1 цикл: 375 мг/м2 в/в кап., день 1, последующие циклы: 500 

мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1; #бендамустин** – 90 мг/м2 в/в кап., дни 1, 

2) для достижения ремиссии (схемы режимов лечения см. в приложении А3.3) 

[36,42]. 
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Уровень убедительности рекомендаций – А (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

¶ Пациентам с верифицированным ХЛЛ/ЛМЛ моложе 65–70 лет без значимой 

коморбидности без мутаций генов IGHV без делеции 17p или мутации TP53 при 

наличии возможности в качестве одной из опций 1-й линии терапии может быть 

рекомендуется один из следующих вариантов лечения для достижения ремиссии 

(препараты перечислены в алфавитном порядке; в реальной практике следует 

учитывать индивиуальные характеристики пациента и доступность препарата): 

o акалабрутиниб в монорежиме 100 мг (1 капсула) 2 раза в день до 

прогрессирования или развития непереносимой токсичности или в комбинации с 

#обинутузумабом** (обинутузумаб** 1000 мг в/в, день 1 (100 мг в течение 4 

часов), 2 (900 мг), 8, 15 (цикл 1), день 1 (циклы 2–6) (схемы режимов лечения см. 

в приложении А3.3) [21]; 

o венетоклакс** в комбинации с обинутузумабом: венетоклакс** 20 мг/сут, дни 22–

28 цикла 1; 50 мг/сут дни 1–7 цикла 2; 100 мг/сут дни 8–14 цикла 2; 200 мг/сут дни 

15–21 цикла 2; 400 мг/сут дни 22–28 цикла 2, далее 400 мг/сут в течение 12 циклов 

+ обинутузумаб** 100 мг, день 1 цикла 1; 900 мг день 2 цикла 1; 1000 мг день 8 

цикла 1; 1000 мг день 15 цикла 1; 1000 мг день 1 цикла 2; 1000 мг день 1 циклов 

3–6 [22]; 

o занубрутиниб в монорежиме 160 мг (2 капсулы) 2 раза в день или 320 мг (4 

капсулы) 1 раз в день до прогрессирования или развития непереносимой 

токсичности [30,31]; 

o ибрутиниб** в монорежиме или в комбинации с обинутузумабом до 

прогрессирования или непереносимой токсичности: ибрутиниб** – 420 мг/сут (3 

капсулы) внутрь 1 раз в день, ежедневно; #обинутузумаб** 1000 мг в/в, день 1 

(100 мг в течение 4 часов), 2 (900 мг), 8, 15 (цикл 1), день 1 (циклы 2–6) [31,32,33]. 

Уровень убедительности рекомендаций – A (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

¶ Пациентам с верифицированным ХЛЛ/ЛМЛ с наличием делеции 17p и/или мутации 

TP53 независимо от возраста и коморбидности в качестве одной из опций 1-й линии 

терапии рекомендуется для достижения ремиссии таргетная терапия по одной из 

следующих схем (препараты перечислены в алфавитном порядке; в реальной 

практике следует учитывать индивиуальные характеристики пациента и 

доступность препарата): 
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o акалабрутиниб в монорежиме 100 мг (1 капсула) 2 раза в день до 

прогрессирования или развития непереносимой токсичности или в комбинации 

с #обинутузумабом** (обинутузумаб** 1000 мг в/в, день 1 (100 мг в течение 4 

часов), 2 (900 мг), 8, 15 (цикл 1), день 1 (циклы 2–6) (схемы режимов лечения см. 

в приложении А3.3) [21]; 

o венетоклакс** + ибрутиниб**: ибрутиниб в дозе 420 мг/сут (3 капсулы) внутрь 

1 раз в день в течение 3 циклов, венетоклакс в комбинации с ибрутинибом с 1 

дня 4 цикла ибрутиниба в режиме rump-up 20 мг/сут 1 нед, 50 мг/сут 2 неделя; 

100 мг/сут 3 неделя; 200 мг/сут 4 неделя; 400 мг/сут 5 неделя и далее доза 

венетоклакса 400 мг/сут в комбинации с ибрутинибом в течение 12 циклов 

[23,24]; 

o венетоклакс** + обинутузумаб: венетоклакс** 20 мг/сут, дни 22–28 цикла 1; 50 

мг/сут дни 1–7 цикла 2; 100 мг/сут дни 8–14 цикла 2; 200 мг/сут дни 15–21 цикла 

2; 400 мг/сут дни 22–28 цикла 2, далее 400 мг/сут в течение 12 циклов + 

обинутузумаб** 100 мг, день 1 цикла 1; 900 мг день 2 цикла 1; 1000 мг день 8 

цикла 1; 1000 мг день 15 цикла 1; 1000 мг день 1 цикла 2; 1000 мг день 1 циклов 

3–6 [22]. 

o занубрутиниб в монорежиме 160 мг (2 капсулы) 2 раза в день или 320 мг (4 

капсулы) 1 раз в день до прогрессирования или развития непереносимой 

токсичности [30,31]; 

o ибрутиниб** в монорежиме или в комбинации с обинутузумабом до 

прогрессирования или непереносимой токсичности в дозе 420 мг/сут (3 капсулы) 

внутрь 1 раз в день (схемы режимов лечения см. в приложении А3.3) [32,33]. 

Уровень убедительности рекомендаций – A (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

¶ Пациентам с верифицированным ХЛЛ/ЛМЛ с комплексным кариотипом, 

независимо от возраста и коморбидности, рекомендуется назначение комбинации 

венетоклакса** и ибрутиниба** ибрутиниб в дозе 420 мг/сут (3 капсулы) внутрь 1 

раз в день в течение 3 циклов, венетоклакс в комбинации с ибрутинибом с 1 дня 4 

цикла ибрутиниба в режиме rump-up 20 мг/сут 1 нед, 50 мг/сут 2 неделя; 100 мг/сут 

3 неделя; 200 мг/сут 4 неделя; 400 мг/сут 5 неделя и далее доза венетоклакса 400 

мг/сут в комбинации с ибрутинибом в течение 12 циклов [23,24]  

Уровень убедительности рекомендаций – A (уровень достоверности доказательств 

– 2). 
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¶ Пациентам с верифицированным ХЛЛ/ЛМЛ с комплексным кариотипом, 

независимо от возраста и коморбидности, в качестве альтернативы комбинации 

венетоклакса** и ибрутиниба** рекомендуется таргетная терапия по одной из 

следующих схем (препараты перечислены в алфавитном порядке; в реальной 

практике следует учитывать индивиуальные характеристики пациента и 

доступность препарата): 

o акалабрутиниб в монорежиме 100 мг (1 капсула) 2 раза в день до 

прогрессирования или развития непереносимой токсичности или в комбинации 

с #обинутузумабом** (обинутузумаб** 1000 мг в/в, день 1 (100 мг в течение 4 

часов), 2 (900 мг), 8, 15 (цикл 1), день 1 (циклы 2–6) (схемы режимов лечения см. 

в приложении А3.3) [21]; 

o венетоклакс** + обинутузумаб: венетоклакс** 20 мг/сут, дни 22–28 цикла 1; 50 

мг/сут дни 1–7 цикла 2; 100 мг/сут дни 8–14 цикла 2; 200 мг/сут дни 15–21 цикла 

2; 400 мг/сут дни 22–28 цикла 2, далее 400 мг/сут в течение 12 циклов + 

обинутузумаб** 100 мг, день 1 цикла 1; 900 мг день 2 цикла 1; 1000 мг день 8 

цикла 1; 1000 мг день 15 цикла 1; 1000 мг день 1 цикла 2; 1000 мг день 1 циклов 

3–6 [22]. 

o занубрутиниб в монорежиме 160 мг (2 капсулы) 2 раза в день или 320 мг (4 

капсулы) 1 раз в день до прогрессирования или развития непереносимой 

токсичности [30,31]; 

o ибрутиниб** в монорежиме или в комбинации с обинутузумабом до 

прогрессирования или непереносимой токсичности в дозе 420 мг/сут (3 капсулы) 

внутрь 1 раз в день (схемы режимов лечения см. в приложении А3.3) [32,33]. 

Уровень убедительности рекомендаций – B (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

¶ Молодым пациентам с верифицированным ХЛЛ/ЛМЛ без значимой коморбидности 

из группы высокого риска (с del(17p) и/или мутацией TP53) после терапии 

акалабрутинибом, венетоклаксом, занубрутинибом* или ибрутинибом** и при 

достижении объективного ответа в 1-й линии рекомендовано рассмотреть 

возможность проведения трансплантации аллогенных гемопоэтических стволовых 

клеток в качестве консолидации [43,44].  

Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень достоверности доказательств 

– 3). 
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Комментарии: ʦʧʪʠʤʘʣʴʥʳʤ ʩʨʦʢʦʤ ʧʨʦʚʝʜʝʥʠʷ ʪʨʘʥʩʧʣʘʥʪʘʮʠʠ ʩʣʝʜʫʝʪ 

ʩʯʠʪʘʪʴ 2-ʡ ʛʦʜ ʪʝʨʘʧʠʠ ʠʙʨʫʪʠʥʠʙʦʤ** ʠʣʠ ʘʢʘʣʘʙʨʫʪʠʥʠʙʦʤ ʠʣʠ ʜʦʩʪʠʞʝʥʠʝ ʄʆɹ-

ʥʝʛʘʪʠʚʥʦʡ ʨʝʤʠʩʩʠʠ ʥʘ ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩʝ** . 

Уровень убедительности рекомендаций – A (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

¶ Пациентам с верифицированным ХЛЛ/ЛМЛ старше 65–70 лет и пациентам с 

тяжелыми сопутствующими заболеваниями или угнетением почечной функции без 

делеции 17p или мутации TP53, предпочтительно при мутации генов IGHV, 

рекомендуется для достижения ремиссии проведение 1-й линии терапии по одной 

из следующих схем цитостатической терапии в зависимости от предпочтений и 

опыта медицинского центра и лечащего врача (препараты перечислены в 

алфавитном порядке) (схемы режимов лечения см. в приложении А3.3): 

o #бендамустин** 90 мг/м2 в/в кап., дни 1, 2 ± ритуксимаб** 1 цикл: 375 мг/м2 в/в 

кап., день 1, последующие циклы: 500 мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1. 

Лечение возобновляется на 29-й день [36,42,45], всего 6 циклов; 

o режим FCR-Lite (#ритуксимаб** – 1 цикл: 375 мг/м2 в/в кап., день 1, 

последующие циклы: 500 мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1; флударабин** – 

20 мг/м2 внутрь, дни 1–3; #циклофосфамид** – 150 мг/м2 внутрь, дни 1–3. 

Лечение возобновляется на 29-й день) [46], всего 6 циклов;  

o #хлорамбуцил** 10 мг/м2 внутрь, дни 1–7 + ритуксимаб** 1 цикл: 375 мг/м2 в/в 

кап., день 1, последующие циклы: 500 мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1. 

Лечение возобновляется на 29-й день [47,48], всего 6 циклов; 

o хлорамбуцил** 0,5 мг/кг внутрь, дни 1, 15 + обинутузумаб** 1000 мг в/в, день 1 

(100 мг в течение 4 часов), 2 (900 мг), 8, 15 (цикл 1), день 1 (циклы 2–6). Лечение 

возобновляется на 29-й день [49].Всего 6 циклов.  

¶ Пациентам с верифицированным ХЛЛ/ЛМЛ старше 65–70 лет и пациентам с 

тяжелыми сопутствующими заболеваниями или угнетением почечной функции без 

делеции 17p или мутации TP53, особенно при немутированном варианте генов 

IGHV, в качестве альтернативы цитостатической терапии рекомендуется для 

достижения ремиссии проведение 1-й линии терапии таргетными препаратами в 

зависимости от индивидуалной характеристики  пациента и доступности препарата 

(препараты перечислены в алфавитном порядке) (схемы режимов лечения см. в 

приложении А3.3): 
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o акалабрутиниб в монорежиме в дозе 100 мг (1 капсула) 2 раза в день независимо 

от приема пищи ежедневно в монотерапии или в комбинации с 

#обинутузумабом** [21]; 

o венетоклакс** в режиме монотерапии 20 мг/сут (нед. 1), 50 мг/сут (нед. 2), 100 

мг/сут (нед. 3), 200 мг/сут (нед. 4), 400 мг/сут (нед. 5 и далее), до 

прогрессирования или развития непереносимой токсичности – пациентам, 

которым лечение ибрутинибом** не может быть назначено [50]; 

o венетоклакс** + обинутузумаб: венетоклакс 20 мг/сут, дни 22–28 цикла 1; 50 

мг/сут дни 1–7 цикла 2; 100 мг/сут дни 8–14 цикла 2; 200 мг/сут дни 15–21 цикла 

2; 400 мг/сут дни 22–28 цикла 2, далее 400 мг/сут в течение 12 циклов + 

обинутузумаб** 100 мг, день 1 цикла 1; 900 мг день 2 цикла 1; 1000 мг день 8 

цикла 1; 1000 мг день 15 цикла 1; 1000 мг день 1 цикла 2; 1000 мг день 1 циклов 

3–6 [22]; 

o занубрутиниб в монорежиме 160 мг (2 капсулы) 2 раза в день или 320 мг (4 

капсулы) 1 раз в день до прогрессирования или развития непереносимой 

токсичности [30,31]; 

o ибрутиниб** 420 мг/сут (3 капсулы) внутрь 1 раз в день, ежедневно ± 

#ритуксимаб** 50 мг/м2 в/в кап., день 1 цикла 2; 375 мг/м2 в/в кап., день 2 цикла 

2; 500 мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1 циклов 3–7, лечение возобновляется 

на 29-й день [34,35,51]. 

Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень достоверности доказательств 

– 3). 

¶ Пациентам старше 75–80 лет с верифицированным ХЛЛ/ЛМЛ и невысокой 

ожидаемой продолжительностью жизни, обусловленной возрастом, органной 

недостаточностью, тяжелыми сопутствующими заболеваниями, рекомендованы 

наименее токсичные варианты терапии: 

o монотерапия #хлорамбуцилом** 0,07–0,20 мг/кг внутрь ежедневно в течение 2–

4 нед. с последующим подбором дозы [52]; 

o монотерапия моноклональными антителами к CD20 – ритуксимаб** или 

обинутузумаб** в соответствующей зарегистрированной инструкции дозировке 

[53]; 

o монотерапия акалабрутинибом 100 мг (1 капсула) 2 раза в день ежедневно 

[21,54]; 

o монотерапия ибрутинибом** в малых дозах, соответственно 

зарегистрированной инструкции [55]; 
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o монотерапия занубрутинибом в монорежиме 160 мг (2 капсулы) 2 раза в день 

или 320 мг (4 капсулы) 1 раз в день до прогрессирования или развития 

непереносимой токсичности [30,31]. 

 

3.3. Выбор терапии рецидива ХЛЛ (2 и последующие линии) 

ɺʳʙʦʨ ʪʝʨʘʧʠʠ ʧʨʠ ʨʝʮʠʜʠʚʘʭ ʍʃʃ ʟʘʚʠʩʠʪ ʦʪ ʩʣʝʜʫʶʱʠʭ ʬʘʢʪʦʨʦʚ: 

1. ʪʝʨʘʧʠʷ 1-ʡ ʣʠʥʠʠ; 

2. ʚʨʝʤʷ ʥʘʩʪʫʧʣʝʥʠʷ ʨʝʮʠʜʠʚʘ; 

3. ʢʣʠʥʠʯʝʩʢʘʷ ʢʘʨʪʠʥʘ ʨʝʮʠʜʠʚʘ. 

ɺ ʪʝʨʘʧʠʠ ʨʝʮʠʜʠʚʘ, ʢʘʢ ʠ ʚ ʪʝʨʘʧʠʠ 1-ʡ ʣʠʥʠʠ, ʧʨʠʥʮʠʧʠʘʣʴʥʦʝ ʟʥʘʯʝʥʠʝ ʠʤʝʝʪ 

ʦʧʨʝʜʝʣʝʥʠʝ ʜʝʣʝʮʠʠ 17p ʠ ʤʫʪʘʮʠʠ TP53. ʋʪʨʘʪʘ ʬʫʥʢʮʠʠ TP53 ʚ ʨʝʮʠʜʠʚʝ ʥʘʙʣʶʜʘʝʪʩʷ 

ʫ 20 % ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ. ʇʨʠ ʚʳʷʚʣʝʥʠʠ ʫʪʨʘʪʳ TP53, ʢʘʢ ʠ ʚ 1-ʡ ʣʠʥʠʠ ʪʝʨʘʧʠʠ, ʥʘʠʙʦʣʝʝ 

ʦʧʨʘʚʜʘʥʥʳʤ ʷʚʣʷʝʪʩʷ ʥʘʟʥʘʯʝʥʠʝ ʪʘʨʛʝʪʥʳʭ ʧʨʝʧʘʨʘʪʦʚ: ʘʢʘʣʘʙʨʫʪʠʥʠʙ, ʚʝʥʝʪʦʢʣʘʢʩ ʚ 

ʢʦʤʙʠʥʘʮʠʠ ʩ ʨʠʪʫʢʩʠʤʘʙʦʤ, ʟʘʥʫʙʨʫʪʠʥʠʙ, ʠʙʨʫʪʠʥʠʙ (ʧʨʝʧʘʨʘʪʳ ʧʝʨʝʯʠʩʣʝʥʳ ʚ 

ʘʣʬʘʚʠʪʥʦʤ ʧʦʨʷʜʢʝ). ɺ ʨʝʘʣʴʥʦʡ ʧʨʘʢʪʠʢʝ ʩʣʝʜʫʝʪ ʫʯʠʪʳʚʘʪʴ ʠʥʜʠʚʠʫʘʣʴʥʳʝ 

ʭʘʨʘʢʪʝʨʠʩʪʠʢʠ ʧʘʮʠʝʥʪʘ ʠ ʜʦʩʪʫʧʥʦʩʪʴ, ʝʩʣʠ ʦʥʠ ʥʝ ʧʨʠʤʝʥʷʣʠʩʴ ʨʘʥʝʝ. 

¶ Пациентам с поздним рецидивом ХЛЛ/ЛМЛ после иммунохимиотерапии (>24 мес. 

от последней химиотерапии) при отсутствии делеции 17p и мутации TP53 

рекомендуется один из следующих вариантов лечения (схемы режимов лечения см. 

в приложении А3.3):  

o повтор иммунохимиотерапии 1-й линии [56]; 

o альтернативный режим иммунохимиотерапии [56,57]; 

o акалабрутиниб 100 мг (1 капсула) 2 раза в день в монотерапии независимо от 

приема пищи до прогрессии заболевания или развития неприемлемой 

токсичности [58]; 

o венетоклакс** + ритуксимаб**: венетоклакс** 20 мг/сут (нед. 1), 50 мг/сут (нед. 

2), 100 мг/сут (нед. 3), 200 мг/сут (нед. 4), 400 мг/сут (нед. 5 и далее), прием в 

течение 24 мес. начиная с 1-го дня 1-го цикла лечения ритуксимабом** и 

ритуксимаба** 375 мг/м2 в/в кап. через 1 нед. после достижения дозы 

венетоклакса** 400 мг/сут, далее – 500 мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к 

ежемесячно, всего 6 введений [59];  

o занубрутиниб в монорежиме 160 мг (2 капсулы) 2 раза в день или 320 мг (4 

капсулы) 1 раз в день до прогрессирования или развития непереносимой 

токсичности [60]; 
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o ибрутиниб** 420 мг/сут (3 капсулы) внутрь 1 раз в день ежедневно в течение 

всего курса и далее (после завершения циклов BR) – до прогрессирования или 

развития неприемлемой токсичности ± BR (#бендамустин** – 90 мг/м2 в/в кап., 

дни 2–3 цикла 1; дни 1, 2 циклов 2–6; ритуксимаб** – 375 мг/м2 в/в кап., день 1 

цикла 1; 500 мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1 циклов 2–6. Лечение 

возобновляется на 29-й день., всего 6 циклов) [61–64]. 

Уровень убедительности рекомендаций – А (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

Комментарии: ʫ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʩ ʧʦʟʜʥʠʤ ʨʝʮʠʜʠʚʦʤ ʚʳʙʦʨ ʪʝʨʘʧʠʠ ʟʘʚʠʩʠʪ ʦʪ ʚʠʜʘ, 

ʨʝʟʫʣʴʪʘʪʦʚ ʠ ʧʝʨʝʥʦʩʠʤʦʩʪʠ ʧʨʝʜʰʝʩʪʚʫʶʱʝʡ ʪʝʨʘʧʠʠ, ʦʙʱʝʛʦ ʩʦʩʪʦʷʥʠʷ ʠ 

ʢʦʤʦʨʙʠʜʥʦʩʪʠ ʧʘʮʠʝʥʪʘ, ʘ ʪʘʢʞʝ ʧʨʝʜʧʦʯʪʝʥʠʡ ʠ ʚʦʟʤʦʞʥʦʩʪʝʡ ʢʣʠʥʠʢʠ. ʇʦʚʪʦʨʥʳʝ 

ʬʣʫʜʘʨʘʙʠʥ-ʩʦʜʝʨʞʘʱʠʝ ʢʫʨʩʳ ʚʦʟʤʦʞʥʳ ʧʨʠ ʫʩʣʦʚʠʠ, ʯʪʦ ʧʨʠ ʧʨʦʚʝʜʝʥʠʠ ʵʪʦʡ ʪʝʨʘʧʠʠ 

ʚ ʢʘʯʝʩʪʚʝ 1-ʡ ʣʠʥʠʠ ʥʝ ʥʘʙʣʶʜʘʣʠʩʴ ʷʚʣʝʥʠʷ ʟʥʘʯʠʪʝʣʴʥʦʡ ʪʦʢʩʠʯʥʦʩʪʠ ï ʪʷʞʝʣʳʝ 

ʟʘʪʷʞʥʳʝ ʮʠʪʦʧʝʥʠʠ, ʧʦʚʣʝʢʰʠʝ ʟʘ ʩʦʙʦʡ ʤʥʦʛʦʤʝʩʷʯʥʳʝ ʧʝʨʝʨʳʚʳ ʚ ʣʝʯʝʥʠʠ, ʨʘʟʚʠʪʠʝ 

ʪʷʞʝʣʳʭ ʠʥʬʝʢʮʠʦʥʥʳʭ ʦʩʣʦʞʥʝʥʠʡ. ɺ ʢʘʯʝʩʪʚʝ ʪʝʨʘʧʠʠ 2-ʡ ʣʠʥʠʠ ʤʦʞʥʦ ʠʩʧʦʣʴʟʦʚʘʪʴ 

ʪʫ ʞʝ ʩʭʝʤʫ. ɺ ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʷʭ II ʬʘʟʳ ʧʦʣʫʯʝʥʳ ʫʙʝʜʠʪʝʣʴʥʳʝ ʜʘʥʥʳʝ ʦʙ ʵʬʬʝʢʪʠʚʥʦʩʪʠ 

ʨʝʞʠʤʘ BR (ʙʝʥʜʘʤʫʩʪʠʥ**  + ʨʠʪʫʢʩʠʤʘʙ** ). ʋ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ, ʨʘʥʝʝ ʧʦʣʫʯʘʚʰʠʭ 

ʭʣʦʨʘʤʙʫʮʠʣ, ʤʦʞʝʪ ʙʳʪʴ ʵʬʬʝʢʪʠʚʥʘ ʪʝʨʘʧʠʷ ʙʝʥʜʘʤʫʩʪʠʥʦʤ**, ʨʝʞʠʤʳ BR ʠ FCR-

Lite. 

¶ Пациентам с ранним (<24 мес. после окончания терапии 1 линии) рецидивом с 

показаниями к терапии  либо прогрессией ХЛЛ/ЛМЛ, ранее не  получавших 

таргетные препараты, вне зависимости от наличия делеции 17p или мутации TP53 

по возможности рекомендована терапия таргетными препаратами (препараты 

перечислены в алфавитном порядке. В реальной практике следует учитывать 

индивиуальные характеристики пациента и доступность препарата).  

o акалабрутиниб 100 мг (1 капсула) 2 раза в день в монотерапии независимо от 

приема пищи до прогрессии заболевания или развития неприемлемой 

токсичности [58]; 

o венетоклакс** + ритуксимаб**: венетоклакс** 20 мг/сут (нед. 1), 50 мг/сут (нед. 

2), 100 мг/сут (нед. 3), 200 мг/сут (нед. 4), 400 мг/сут (нед. 5 и далее), прием в 

течение 24 мес. начиная с 1-го дня 1-го цикла лечения ритуксимабом** и 

ритуксимаба** 375 мг/м2 в/в кап. через 1 нед. после достижения дозы 

венетоклакса** 400 мг/сут, далее – 500 мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к 

ежемесячно, всего 6 введений [59];  
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o занубрутиниб в монорежиме 160 мг (2 капсулы) 2 раза в день или 320 мг (4 

капсулы) 1 раз в день до прогрессирования или развития непереносимой 

токсичности [60]; 

o ибрутиниб** 420 мг/сут (3 капсулы) внутрь 1 раз в день ежедневно в течение 

всего курса и далее (после завершения циклов BR) – до прогрессирования или 

развития неприемлемой токсичности ± BR (#бендамустин** – 90 мг/м2 в/в кап., 

дни 2–3 цикла 1; дни 1, 2 циклов 2–6; ритуксимаб** – 375 мг/м2 в/в кап., день 1 

цикла 1; 500 мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1 циклов 2–6. Лечение 

возобновляется на 29-й день., всего 6 циклов) [61–64]. 

Уровень убедительности рекомендаций – А (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

¶ Пациентам с рецидивом ХЛЛ с непереносимостью ингибитора BTK рекомендуется 

терапия  акалабрутинибом [65] или венетоклаксом** [59] 

Уровень убедительности рекомендаций – А (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

¶ У пациентов, с рецидивом, получивших 2 предшествующие линии таргетной 

терапии, рекомендуется назначение дувелисиба [66,67].   

Уровень убедительности рекомендаций – B (уровень достоверности доказательств 

– 3). 

¶ Пациентам с ранним (<24 мес. после последней терапии) рецидивом ХЛЛ/ЛМЛ, 

имеющих противопоказания к назначению ибрутиниба**, вне зависимости от 

наличия делеции 17p или мутации TP53 по возможности рекомендована 

комбинация венетоклакса** и ритуксимаба**: венетоклакс** 20 мг/сут (нед. 1), 50 

мг/сут (нед. 2), 100 мг/сут (нед. 3), 200 мг/сут (нед. 4), 400 мг/сут (нед. 5 и далее), 

прием в течение 24 мес. начиная с 1-го дня 1-го цикла лечения ритуксимаб** и 

ритуксимаб** 375 мг/м2 в/в кап. через 1 нед. после достижения дозы венетоклакса** 

400 мг/сут, далее – 500 мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к ежемесячно, всего 6 введений 

(схемы режимов лечения см. в приложении А3.3) [59].  

Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

¶ Пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ моложе 65 лет без значимой коморбидности, которые в 

связи с ранним рецидивом или в связи с выявлением при рецидиве делеции 17p и/или 

мутации TP53 проводилась таргетная терапия, при достижении объективного ответа 

на терапию рецидива рекомендуется рассмотреть возможность аллогенной 
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трансплантации гемопоэтических стволовых клеток в качестве консолидации 

[43,44].  

Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень достоверности доказательств 

– 3). 

¶ Пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ, у которых наблюдался рецидив во время приема 

ингибитора БТК, при наличии возможности рекомендуется назначение 

венетоклакса** в монорежиме или в комбинации с ритуксимабом** (схемы режимов 

лечения см. в приложении А3.3) [59,68].  

Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень достоверности доказательств 

– 3). 

¶ Пациентам, получающим ритуксимаб** по поводу рецидива либо рефрактерного 

течения ХЛЛ/ЛМЛ, при сложности осуществления венозного доступа начиная со 2-

й дозы может быть рекомендовано применение подкожной формы ритуксимаба** в 

фиксированной дозе 1600 мг (схемы режимов лечения см. в приложении А3.3) [69]. 

Уровень убедительности рекомендаций – A (уровень достоверности доказательств 

– 2). 

 

3.4. Сопутствующая и сопроводительная терапия 

¶ Пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ на любом этапе диагностики, наблюдения, лечения, при 

подозрении на развитие инфекционного осложнения или при диагностированном 

инфекционном осложнении рекомендуется проведение лекарственной терапии 

инфекционного осложнения в зависимости от возбудителя инфекции и локализации 

инфекции (см. приложение А3.5) [28,29,70,71].  

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

¶ Пациентам c ХЛЛ/ЛМЛ на любом этапе лечения, у которых выявлен уровень 

иммуноглобулина G <5 г/л (c тяжелой формой вторичной гипогаммаглобулинемии) 

и отмечаются рецидивирующие бактериальные инфекции, рекомендовано при 

наличии возможности проведение постоянной заместительной терапии 

внутривенным иммуноглобулином (АТХ: J06B) для снижения риска инфекционных 

осложнений [72].  

Уровень убедительности рекомендаций – A (уровень достоверности доказательств 

– 1). 

Комментарии: ʠʥʬʝʢʮʠʠ ʷʚʣʷʶʪʩʷ ʛʣʘʚʥʦʡ ʧʨʠʯʠʥʦʡ ʩʤʝʨʪʠ ʫ 10ï15 % ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ 

ʩ ʍʃʃ. ɺ ʥʝʩʢʦʣʴʢʠʭ ʨʘʥʜʦʤʠʟʠʨʦʚʘʥʥʳʭ ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʷʭ ʧʦʢʘʟʘʥʦ, ʯʪʦ ʧʦʩʪʦʷʥʥʘ ̫
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ʟʘʤʝʩʪʠʪʝʣʴʥʘ ̫ ʪʝʨʘʧʠ ̫ ʚʥʫʪʨʠʚʝʥʥʳʤ ʠʤʤʫʥʦʛʣʦʙʫʣʠʥʦʤ ʵʬʬʝʢʪʠʚʥʦ ʩʥʠʞʘʝʪ 

ʯʘʩʪʦʪʫ ʙʘʢʪʝʨʠʘʣʴʥʳʭ ʠʥʬʝʢʮʠʡ. ʕʬʬʝʢʪ ʥʘʠʙʦʣʝʝ ʟʥʘʯʠʤ ʚ ʧʦʜʛʨʫʧʧʝ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʩ 

ʛʠʧʦʛʘʤʤʘʛʣʦʙʫʣʠʥʝʤʠʝʡ ʠ ʨʝʮʠʜʠʚʠʨʫʶʱʠʤʠ ʠʥʬʝʢʮʠʷʤʠ, ʧʦʵʪʦʤʫ ʟʘʤʝʩʪʠʪʝʣʴʥʘʷ 

ʪʝʨʘʧʠʷ ʚ ʥʘʩʪʦʷʱʝʝ ʚʨʝʤʷ ʨʝʢʦʤʝʥʜʫʝʪʩʷ ʪʦʣʴʢʦ ʵʪʦʡ ʢʘʪʝʛʦʨʠʠ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ.  

ʀʤʤʫʥʦʛʣʦʙʫʣʠʥ ʯʝʣʦʚʝʢʘ ʥʦʨʤʘʣʴʥʳʡ ʚ ʬʦʨʤʝ ʚʳʧʫʩʢʘ ʨʘʩʪʚʦʨ ʜʣʷ ʠʥʬʫʟʠʡ 

ʥʘʟʥʘʯʘʝʪʩʷ ʚ ʚʠʜʝ ʨʘʟʦʚʳʭ ʠʥʲʝʢʮʠʡ ʚ ʜʦʟʝ 200ï400 ʤʛ/ʢʛ 1 ʨʘʟ ʚ ʤʝʩʷʮ ʚ ʪʝʯʝʥʠʝ ʛʦʜʘ. 

ʎʝʣʴ ʪʝʨʘʧʠʠ ʩʦʩʪʦʠʪ ʚ ʧʦʜʜʝʨʞʘʥʠʠ ʫʨʦʚʥʷ IgG ʥʘ ʫʨʦʚʥʝ >5 ʛ/ʣ. ʇʨʠ ʧʦʜʙʦʨʝ ʜʦʟʳ ʠ 

ʢʨʘʪʥʦʩʪʠ ʚʚʝʜʝʥʠʡ ʦʨʠʝʥʪʠʨʫʶʪʩʷ ʥʘ ʧʠʢʦʚʫʶ ʠ ʤʠʥʠʤʘʣʴʥʫʶ ʢʦʥʮʝʥʪʨʘʮʠ ʁ IgG. 

ʂʦʥʪʨʦʣʴ ʧʠʢʦʚʦʡ ʢʦʥʮʝʥʪʨʘʮʠʠ IgG ʦʩʫʱʝʩʪʚʣʷʶʪ ʥʝ ʨʘʥʝʝ ʯʝʤ ʯʝʨʝʟ ʩʫʪʢʠ ʧʦʩʣʝ 1-ʛʦ 

ʚʥʫʪʨʠʚʝʥʥʦʛʦ ʚʚʝʜʝʥʠʷ ʠʤʤʫʥʦʛʣʦʙʫʣʠʥʘ. ʄʠʥʠʤʘʣʴʥʫ ʁ ʢʦʥʮʝʥʪʨʘʮʠ ʁ ʦʧʨʝʜʝʣʷʶʪ 

ʥʝʧʦʩʨʝʜʩʪʚʝʥʥʦ ʧʝʨʝʜ ʩʣʝʜʫʶʱʠʤ ʚʚʝʜʝʥʠʝʤ ʠʤʤʫʥʦʛʣʦʙʫʣʠʥʘ. ʄʠʥʠʤʘʣʴʥʘʷ 

ʢʦʥʮʝʥʪʨʘʮʠʷ IgG ʜʦʣʞʥʘ ʩʦʩʪʘʚʣʷʪʴ >5 ʛ/ʣ. ʇʦʚʪʦʨʥʳʝ ʦʧʨʝʜʝʣʝʥʠʷ ʤʠʥʠʤʘʣʴʥʦʡ 

ʢʦʥʮʝʥʪʨʘʮʠʠ ʧʨʦʚʦʜʷʪ 1 ʨʘʟ ʚ 3ï6 ʤʝʩ. ʇʦʩʪʦʷʥʥʫʶ ʟʘʤʝʩʪʠʪʝʣʴʥʫʶ ʪʝʨʘʧʠʶ 

ʠʤʤʫʥʦʛʣʦʙʫʣʠʥʦʤ ʟʘʚʝʨʰʘʶʪ ʧʨʠ ʦʪʩʫʪʩʪʚʠʠ ʪʷʞʝʣʳʭ ʙʘʢʪʝʨʠʘʣʴʥʳʭ ʠʥʬʝʢʮʠʡ ʚ 

ʪʝʯʝʥʠʝ ʛʦʜʘ.  

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ после установления диагноза рекомендуется при 

отсутствии противопоказаний проведение вакцинации [73–75]: 

o сезонная вакцинация вакциной для профилактики гриппа [живой] или вакциной 

для профилактики гриппа [инактивированной] (только после восстановления 

уровня В-лимфоцитов, т. е. через 9 мес. после терапии моноклональными 

антителами к CD20);  

o двухкратная вакцинация вакциной для профилактики пневмококковых 

инфекций при отсутствии противопоказаний.  

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

Комментарии: ʧʥʝʚʤʦʢʦʢʢʦʚʘʷ ʠʤʤʫʥʠʟʘʮʠʷ ʦʩʫʱʝʩʪʚʣʷʝʪʩʷ ʜʚʫʢʨʘʪʥʦ. ʉʥʘʯʘʣʘ 

ʚʚʦʜʠʪʩʷ ʚʘʢʮʠʥʘ ʜʣʷ ʧʨʦʬʠʣʘʢʪʠʢʠ ʧʥʝʚʤʦʢʦʢʢʦʚʦʡ ʠʥʬʝʢʮʠʠ, ʩʦʜʝʨʞʘʱʘ ̫ 13 

ʧʥʝʚʤʦʢʦʢʢʦʚʳʭ ʘʥʪʠʛʝʥʦʚ. ʏʝʨʝʟ 2 ʤʝʩ. ʦʩʫʱʝʩʪʚʣʷʶʪ ʚʚʝʜʝʥʠʝ ʚʘʢʮʠʥ r ʜʣʷ 

ʧʨʦʬʠʣʘʢʪʠʢʠ ʧʥʝʚʤʦʢʦʢʢʦʚʳʭ ʠʥʬʝʢʮʠʡ, ʩʦʜʝʨʞʘʱʝʡ 23 ʧʥʝʚʤʦʢʦʢʢʦʚʳʭ ʘʥʪʠʛʝʥʘ. 

ʇʥʝʚʤʦʢʦʢʢʦʚʘʷ ʨʝʚʘʢʮʠʥʘʮʠʷ ʧʨʦʚʦʜʠʪʩʷ 1 ʨʘʟ ʚ 5 ʣʝʪ. 

ʇʨʠʤʝʥʝʥʠʝ ʚʘʢʮʠʥ ʧʨʦʪʠʚ ʠʥʢʘʧʩʫʣʠʨʦʚʘʥʥʳʭ ʦʨʛʘʥʠʟʤʦʚ, ʪʘʢʠʭ ʢʘʢ Streptococcus 

pneumoniae, Haemophilus influenzae ʠ Neisseria meningitidis, ʨʝʢʦʤʝʥʜʦʚʘʥʦ ʚʦ ʤʥʦʛʠʭ 

ʩʪʨʘʥʘʭ ʧʘʮʠʝʥʪʘʤ ʩ ʍʃʃ ʜʦ ʭʠʤʠʦʪʝʨʘʧʠʠ (ʥʝ ʤʝʥʝʝ ʯʝʤ ʟʘ 2 ʥʝʜ.) ʠʣʠ ʧʦʩʣʝ 

ʚʦʩʩʪʘʥʦʚʣʝʥʠʷ ʠʤʤʫʥʥʦʡ ʩʠʩʪʝʤʳ ʧʦʩʣʝ ʪʝʨʘʧʠʠ (ʥʝ ʨʘʥʝʝ ʯʝʤ ʯʝʨʝʟ 3 ʤʝʩ). ʕʪʦ ʦʩʦʙʝʥʥʦ 

ʚʘʞʥʦ ʜʣʷ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʩ ʬʫʥʢʮʠʦʥʘʣʴʥʦʡ ʘʩʧʣʝʥʠʝʡ ʠʣʠ ʜʣʷ ʪʝʭ, ʫ ʢʦʛʦ ʧʣʘʥʠʨʫʝʪʩʷ 
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ʩʧʣʝʥʵʢʪʦʤʠʷ. ʄʝʪʦʜʠʢʘ ʧʦʩʣʝʜʦʚʘʪʝʣʴʥʦʡ ʜʚʫʢʨʘʪʥʦʡ ʚʘʢʮʠʥʘʮʠʠ ʩʬʦʨʤʠʨʦʚʘʣʘʩʴ 

ʵʤʧʠʨʠʯʝʩʢʠ ʥʘ ʦʩʥʦʚʘʥʠʠ ʪʦʛʦ, ʯʪʦ ʦʪʚʝʪ ʥʘ 23-ʚʘʣʝʥʪʥʫʶ ʚʘʢʮʠʥʫ ʩʣʘʙʝʝ, ʯʝʤ ʥʘ  

13-ʚʘʣʝʥʪʥʫʶ. ʉ ʜʨʫʛʦʡ ʩʪʦʨʦʥʳ, 23-ʚʘʣʝʥʪʥʘʷ ʚʘʢʮʠʥʘ ʧʦʟʚʦʣʷʝʪ ʨʘʩʰʠʨʠʪʴ ʠʤʤʫʥʥʳʡ 

ʦʪʚʝʪ ʠ ʫʩʠʣʠʪʴ ʝʛʦ. 

¶ Всем пациентам c ХЛЛ/ЛМЛ на любом этапе лечения, у которых выявлена 

клинически значимая анемия, рекомендуется проведение заместительной 

гемотрансфузионной терапии эритроцитсодержащими компонентами крови (см. 

приложение А3.6) [76] 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

¶ Всем пациентам c ХЛЛ/ЛМЛ на любом этапе лечения, у которых выявлена 

клинически значимая тромбоцитопения, рекомендуется проведение 

заместительной терапии тромбоконцентратом [77]  

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

 

3.5. Оценка ответа на лечение 

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ рекомендуется оценка терапии по критериям IWCLL 

2018 (см. раздел 7.3 данных рекомендаций) при терапии ограниченной длительности 

(не менее чем через 2 мес. после ее окончания), при непрерывной или 

поддерживающей терапии (не менее чем через 2 мес. после достижения 

максимального ответа) [12].  

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

Комментарии: ʤʘʢʩʠʤʘʣʴʥʳʡ ʦʪʚʝʪ ʦʧʨʝʜʝʣʷʝʪʩʷ ʢʘʢ ʦʪʚʝʪ, ʢʦʪʦʨʳʡ ʥʝ 

ʩʪʘʥʦʚʠʪʩʷ ʣʫʯʰʝ ʚ ʪʝʯʝʥʠʝ ʧʦʩʣʝʜʥʠʭ 2 ʤʝʩ. ʪʝʨʘʧʠʠ. ʀʥʛʠʙʠʪʦʨʳ ʩʠʛʥʘʣʴʥʦʛʦ ʧʫʪʠ ɺ-

ʢʣʝʪʦʯʥʦʛʦ ʨʝʮʝʧʪʦʨʘ ʚʳʟʳʚʘʶʪ ʧʝʨʝʨʘʩʧʨʝʜʝʣʠʪʝʣʴʥʳʡ ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʟ. ʇʝʨʩʠʩʪʠʨʫʶʱʠʡ 

ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʟ ʧʨʠ ʪʝʨʘʧʠʠ ʠʙʨʫʪʠʥʠʙʦʤ**  ʥʝ ʷʚʣʷʝʪʩʷ ʧʨʠʟʥʘʢʦʤ ʨʝʬʨʘʢʪʝʨʥʦʩʪʠ. ʕʪʦ 

ʩʦʩʪʦʷʥʠʝ ʦʙʦʟʥʘʯʘʝʪʩʷ ʢʘʢ ʯʘʩʪʠʯʥʳʡ ʦʪʚʝʪ ʩ ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʟʦʤ. ʉʨʦʢ ʥʦʨʤʘʣʠʟʘʮʠʠ 

ʫʨʦʚʥʷ ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʚʘʨʴʠʨʫʝʪ ʚ ʨʘʟʥʳʭ ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʷʭ ʦʪ 4 ʜʦ 12 ʤʝʩ.; ʦʜʥʘʢʦ ʧʨʠ 

ʧʨʠʤʝʥʝʥʠʠ ʠʙʨʫʪʠʥʠʙʘ**  ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʟ ʤʦʞʝʪ ʧʝʨʩʠʩʪʠʨʦʚʘʪʴ ʚ ʪʝʯʝʥʠʝ 12 ʤʝʩ. ʠ ʙʦʣʝʝ, 

ʯʪʦ ʥʝ ʚʣʠʷʝʪ ʥʘ ʧʨʦʛʥʦʟ. ʋ ʨʷʜʘ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʫʨʦʚʝʥʴ ʣʠʤʬʦʮʠʪʦʚ ʥʠʢʦʛʜʘ ʥʝ ʚʦʟʚʨʘʱʘʝʪʩʷ 

ʢ ʥʦʨʤʝ. 
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4. Медицинская реабилитация и санаторно-курортное лечение, 

медицинские показания и противопоказания к применению методов 

медицинской реабилитации, в том числе основанных на использовании 

природных лечебных факторов  

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ на всех этапах терапии заболевания, а также после 

завершения лекарственного лечения рекомендуется комплексная реабилитация, а 

также при необходимости поддерживающая терапия для улучшения результатов 

лечения и качества жизни пациента [78]. 

Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

Комментарии: ʩʧʝʮʠʘʣʴʥʳʭ ʤʝʪʦʜʦʚ ʨʝʘʙʠʣʠʪʘʮʠʠ ʧʨʠ ʍʃʃ/ʃʄʃ ʥʝ ʩʫʱʝʩʪʚʫʝʪ. 

ʈʝʘʙʠʣʠʪʘʮʠʷ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʩ ʍʃʃ ʜʦʣʞʥʘ ʥʦʩʠʪʴ ʢʦʤʧʣʝʢʩʥʳʡ ʭʘʨʘʢʪʝʨ, ʦʭʚʘʪʳʚʘʷ ʥʝ 

ʪʦʣʴʢʦ ʤʝʜʠʮʠʥʩʢʠʝ, ʥʦ ʠ ʩʦʮʠʘʣʴʥʦ-ʧʩʠʭʦʣʦʛʠʯʝʩʢʠʝ ʘʩʧʝʢʪʳ ʘʜʘʧʪʘʮʠʠ ʧʘʮʠʝʥʪʘ ʢ 

ʥʦʨʤʘʣʴʥʦʡ ʞʠʟʥʠ. ʊʘʢʘʷ ʨʝʘʙʠʣʠʪʘʮʠʷ ʪʨʝʙʫʝʪ, ʢʨʦʤʝ ʤʝʜʠʮʠʥʩʢʦʡ ʧʦʤʦʱʠ, 

ʦʙʷʟʘʪʝʣʴʥʦʛʦ ʫʯʘʩʪʠʷ ʩʦʮʠʘʣʴʥʳʭ ʨʘʙʦʪʥʠʢʦʚ ʠ ʧʩʠʭʦʣʦʛʦʚ. ʇʨʦʛʨʘʤʤʳ ʨʝʘʙʠʣʠʪʘʮʠʠ 

ʨʘʟʨʘʙʘʪʳʚʘʶʪʩʷ ʠʥʜʠʚʠʜʫʘʣʴʥʦ ʚ ʟʘʚʠʩʠʤʦʩʪʠ ʦʪ ʚʳʷʚʣʝʥʥʳʭ ʦʩʣʦʞʥʝʥʠʡ ʣʝʢʘʨʩʪ-

ʚʝʥʥʦʛʦ ʣʝʯʝʥʠʷ, ʩʦʧʫʪʩʪʚʫʶʱʝʡ ʧʘʪʦʣʦʛʠʠ, ʩʦʮʠʘʣʴʥʳʭ ʠ ʧʩʠʭʦʣʦʛʠʯʝʩʢʠʭ ʧʨʦʙʣʝʤ. 

ʈʝʘʙʠʣʠʪʘʮʠʷ ʧʨʠ ʚʦʟʥʠʢʥʦʚʝʥʠʠ ʦʩʣʦʞʥʝʥʠʡ ʟʘʙʦʣʝʚʘʥʠʷ ʠ ʣʝʯʝʥʠʷ ʧʨʦʚʦʜʠʪʩʷ ʚ 

ʨʘʤʢʘʭ ʩʦʦʪʚʝʪʩʪʚʫʶʱʠʭ ʥʦʟʦʣʦʛʠʡ.  

ʇʦʜʜʝʨʞʠʚʘʶʱʘʷ ʪʝʨʘʧʠʷ ʧʨʠ ʥʝʦʙʭʦʜʠʤʦʩʪʠ ʧʨʦʚʦʜʠʪʩʷ ʧʦ ʤʝʩʪʫ ʞʠʪʝʣʴʩʪʚʘ 

ʧʦʜ ʥʘʙʣʶʜʝʥʠʝʤ ʚʨʘʯʘ-ʛʝʤʘʪʦʣʦʛʘ ʠʣʠ ʚʨʘʯʘ-ʦʥʢʦʣʦʛʘ. ɺʨʘʯ-ʛʝʤʘʪʦʣʦʛ ʠʣʠ ʚʨʘʯ-ʦʥʢʦʣʦʛ 

ʧʦ ʤʝʩʪʫ ʞʠʪʝʣʴʩʪʚʘ ʨʫʢʦʚʦʜʩʪʚʫʝʪʩʷ ʨʝʢʦʤʝʥʜʘʮʠʷʤʠ, ʢʦʪʦʨʳʝ ʜʘʥʳ ʩʧʝʮʠʘʣʠʩʪʘʤʠ 

ʫʯʨʝʞʜʝʥʠʷ, ʧʨʦʚʦʜʠʚʰʝʛʦ ʣʝʯʝʥʠʝ. 

 

5. ʇʨʦʬʠʣʘʢʪʠʢʘ ʠ ʜʠʩʧʘʥʩʝʨʥʦʝ ʥʘʙʣʶʜʝʥʠʝ,  

ʤʝʜʠʮʠʥʩʢʠʝ ʧʦʢʘʟʘʥʠʷ ʠ ʧʨʦʪʠʚʦʧʦʢʘʟʘʥʠʷ  

ʢ ʧʨʠʤʝʥʝʥʠʶ ʤʝʪʦʜʦʚ ʧʨʦʬʠʣʘʢʪʠʢʠ 

ʄʝʪʦʜʦʚ ʧʨʦʬʠʣʘʢʪʠʢʠ ʍʃʃ/ʃʄʃ ʚ ʥʘʩʪʦʷʱʝʝ ʚʨʝʤʷ ʥʝ ʩʫʱʝʩʪʚʫʝʪ, ʧʦʩʢʦʣʴʢʫ 

ʥʝʠʟʚʝʩʪʝʥ ʵʪʠʦʣʦʛʠʯʝʩʢʠʡ ʬʘʢʪʦʨ ʠʣʠ ʬʘʢʪʦʨʳ, ʚʝʜʫʱʠʝ ʢ ʨʘʟʚʠʪʠʶ ʟʘʙʦʣʝʚʘʥʠʷ.  

¶ Всем пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ на протяжении всей жизни пациента (как в период 

лечения, так и вне его) рекомендуется диспансерное наблюдение у врача-

гематолога [12,16].  
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Уровень убедительности рекомендаций – С (уровень достоверности доказательств 

– 5). 

Комментарии: ʯʘʩʪʦʪʘ ʥʘʙʣʶʜʝʥʠʷ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ ʩ ʍʃʃ/ʃʄʃ ʧʦʩʣʝ ʟʘʚʝʨʰʝʥʠʷ 

ʣʝʯʝʥʠʷ ʟʘʢʦʥʦʜʘʪʝʣʴʥʦ ʥʝ ʨʝʛʣʘʤʝʥʪʠʨʦʚʘʥʘ. ɺ ʪʝʯʝʥʠʝ 1-ʛʦ ʛʦʜʘ ʧʦʩʣʝ ʟʘʚʝʨʰʝʥʠʷ 

ʣʝʯʝʥʠʷ ʧʘʮʠʝʥʪ ʜʦʣʞʝʥ ʥʘʙʣʶʜʘʪʴʩʷ ʫ ʛʝʤʘʪʦʣʦʛʘ ʥʝ ʨʝʞʝ 1 ʨʘʟʘ ʚ 3 ʤʝʩ. ɼʘʣʝʝ ʯʘʩʪʦʪʘ 

ʥʘʙʣʶʜʝʥʠʷ ʫʩʪʘʥʘʚʣʠʚʘʝʪʩʷ ʛʝʤʘʪʦʣʦʛʦʤ ʠʥʜʠʚʠʜʫʘʣʴʥʦ ʚ ʟʘʚʠʩʠʤʦʩʪʠ ʦʪ ʦʙʱʝʛʦ 

ʩʦʩʪʦʷʥʠʷ ʠ ʩʘʤʦʯʫʚʩʪʚʠʷ ʧʘʮʠʝʥʪʘ, ʦʩʣʦʞʥʝʥʠʡ ʧʨʦʚʝʜʝʥʥʦʡ ʪʝʨʘʧʠʠ, ʜʦʩʪʠʛʥʫʪʦʛʦ 

ʦʪʚʝʪʘ ʥʘ ʪʝʨʘʧʠʶ, ʥʦ ʥʝ ʜʦʣʞʥʘ ʩʦʩʪʘʚʣʷʪʴ ʤʝʥʝʝ 1 ʨʘʟʘ ʚ ʛʦʜ. 

ʇʨʠ ʜʠʩʧʘʥʩʝʨʥʦʤ ʥʘʙʣʶʜʝʥʠʠ ʢʨʦʤʝ ʦʩʤʦʪʨʘ ʧʘʮʠʝʥʪʘ ʠ ʩʙʦʨʘ ʘʥʘʤʥʝʟʘ 

ʥʝʦʙʭʦʜʠʤʦ ʚʳʧʦʣʥʷʪʴ ʦʙʱʠʡ ʘʥʘʣʠʟ ʢʨʦʚʠ ʩ ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʝʤ ʣʝʡʢʦʮʠʪʘʨʥʦʡ ʬʦʨʤʫʣʳ, ʘ 

ʪʘʢʞʝ, ʝʩʣʠ ʟʘʙʦʣʝʚʘʥʠʝ ʩʦʧʨʦʚʦʞʜʘʣʦʩʴ ʣʠʤʬʘʜʝʥʦʧʘʪʠʝʡ, ʠʥʩʪʨʫʤʝʥʪʘʣʴʥʦʝ 

ʠʩʩʣʝʜʦʚʘʥʠʝ ʧʝʨʠʬʝʨʠʯʝʩʢʠʭ ʣʠʤʬʘʪʠʯʝʩʢʠʭ ʫʟʣʦʚ (ʋɿʀ ʠʣʠ ʂʊ). ʆʩʪʘʣʴʥʳʝ ʤʝʪʦʜʳ 

ʦʙʩʣʝʜʦʚʘʥʠʷ ʤʦʛʫʪ ʧʨʠʤʝʥʷʪʴʩʷ ʧʦ ʫʩʤʦʪʨʝʥʠ ʁʛʝʤʘʪʦʣʦʛʘ. 

¶ Пациентам, у которых проводилось/проводится лечение по поводу ХЛЛ/ЛМЛ, 

рекомендуется проведение регулярных плановых скрининговых обследований из-

за повышенного риска развития вторых опухолей [79,80]. 

Уровень убедительности рекомендаций – В (уровень достоверности доказательств 

– 3). 

 

6. ʆʨʛʘʥʠʟʘʮʠʷ ʦʢʘʟʘʥʠʷ ʤʝʜʠʮʠʥʩʢʦʡ ʧʦʤʦʱʠ 

Медицинская помощь, за исключением медицинской помощи в рамках клинической 

апробации, в соответствии с Федеральным законом от 21.11.2011 № 323-ФЗ (ред. от 

25.05.2019) «Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации» организуется 

и оказывается: 

1) в соответствии с положением об организации оказания медицинской помощи по 

видам медицинской помощи, которое утверждается уполномоченным 

федеральным органом исполнительной власти; 

2) в соответствии с порядком оказания помощи по профилю «гематология», 

обязательным для исполнения на территории Российской Федерации всеми 

медицинскими организациями; 

3) на основе настоящих клинических рекомендаций; 

4) с учетом стандартов медицинской помощи, утвержденных уполномоченным 

федеральным органом исполнительной власти. 

Первичная специализированная медико-санитарная помощь оказывается врачом-

гематологом и иными врачами-специалистами в центре амбулаторной 
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гематологической/онкологической помощи либо в первичном 

гематологическом/онкологическом кабинете, первичном гематологическом отделении, 

поликлиническом отделении онкологического диспансера. 

При выявлении у пациента ХЛЛ/ЛМЛ или подозрении на него врачи-терапевты, 

врачи-терапевты участковые, врачи общей практики (семейные врачи), врачи-специалисты, 

средние медицинские работники в установленном порядке направляют пациента на 

консультацию в центр амбулаторной гематологической/онкологической помощи либо в 

первичный гематологический кабинет, первичное гематологическое отделение 

медицинской организации для оказания ему первичной специализированной медико-

санитарной помощи. 

Врач-гематолог амбулаторного или стационарного звена гематологической помощи 

организует выполнение диагностических исследований, необходимых для установления 

диагноза, включая распространенность и стадию заболевания. 

В случае невозможности проведения диагностических исследований пациент 

направляется лечащим врачом в медицинскую организацию, оказывающую медицинскую 

помощь пациентам с гематологическими заболеваниями для установления диагноза и 

оказания специализированной, в том числе высокотехнологичной, медицинской помощи. 

При выявлении ХЛЛ/ЛМЛ или подозрении на него в ходе оказания скорой 

медицинской помощи пациента переводят или направляют в медицинские организации, 

оказывающие медицинскую помощь пациентам с гематологическими заболеваниями, для 

определения тактики ведения и необходимости применения дополнительно других методов 

специализированного противоопухолевого лечения. 

Специализированная, в том числе высокотехнологичная, медицинская помощь 

оказывается врачами-гематологами в медицинских организациях, оказывающих 

медицинскую помощь пациентам с ХЛЛ/ЛМЛ, имеющих лицензию, необходимую 

материально-техническую базу, сертифицированных специалистов, в стационарных 

условиях и условиях дневного стационара и включает профилактику, диагностику, лечение 

гематологических заболеваний, требующих использования специальных методов и 

сложных уникальных медицинских технологий, а также медицинскую реабилитацию. 

В медицинской организации, оказывающей медицинскую помощь пациентам с 

ХЛЛ/ЛМЛ, тактика медицинского обследования и лечения устанавливается врачами-

гематологами с привлечением при необходимости других врачей-специалистов, при 

необходимости – с проведением консилиума. Решение консилиума врачей оформляется 

протоколом, подписывается участниками консилиума врачей и вносится в медицинскую 

документацию пациента. 
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Показания к госпитализации в круглосуточный или дневной стационар медицинской 

организации, оказывающей специализированную, в том числе высокотехнологичную, 

медицинскую помощь по профилю «гематология», определяются врачом-

гематологом/консилиумом врачей с привлечением при необходимости других врачей-

специалистов. 

 

Показания к экстренной госпитализации:  

1. Развитие тяжелой инфекции (необязательна госпитализация в гематологический 

стационар). 

2. Развитие угрожающих жизни цитопений (глубокой анемии, геморрагического 

синдрома, нейтропении). 

3. Развитие осложнений ХЛЛ, включая синдром Рихтера, симптоматическую 

лимфаденопатию и органомегалию с риском развития тяжелых осложнений, 

нейролейкемию, специфический плеврит и хилоторакс с признаками дыхательной 

недостаточности, паранеопластические и аутоиммунные синдромы, другие 

осложнения, угрожающие жизни.  

4. Развитие осложнений терапии, включая синдром лизиса опухоли, тяжелые 

инфузионные реакции, миелотоксический агранулоцитоз с лихорадкой и другие 

осложнения, угрожающие жизни. 

 

Показания к плановой госпитализации:  

1. Проведение терапии в случаях, требующих круглосуточного наблюдения за 

пациентом по причине тяжести состояния, обусловленного опухолью, или по 

причине риска осложнений, связанных с программой лечения или сопутствующими 

заболеваниями. 

2. Обследование пациента, включающее биопсию и инвазивные вмешательства, в 

случаях, когда оно не может быть проведено амбулаторно. 

 

Показания к выписке пациента из медицинской организации: 

1. Завершение курса лечения или одного из этапов оказания специализированной, в 

том числе высокотехнологичной, медицинской помощи, в условиях 

круглосуточного или дневного стационара при условии отсутствия осложнений 

лечения, требующих медикаментозной коррекции и/или медицинских вмешательств 

в стационарных условиях. 
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2. Отказ пациента или его законного представителя от специализированной, в том 

числе высокотехнологичной, медицинской помощи в условиях круглосуточного или 

дневного стационара, установленной консилиумом медицинской организации, 

оказывающей онкологическую помощь, при условии отсутствия осложнений 

основного заболевания и/или лечения, требующих медикаментозной коррекции 

и/или медицинских вмешательств в стационарных условиях. 

3. Необходимость перевода пациента в другую медицинскую организацию по 

соответствующему профилю оказания медицинской помощи. 

4. Решение врачебной комиссии об отсутствии показаний к пребыванию пациента в 

стационаре в связи с бесперспективностью лечения и необходимостью оказания 

только паллиативной помощи. 

Заключение о целесообразности перевода пациента в профильную медицинскую 

организацию составляется после предварительной консультации по предоставленным 

медицинским документам и/или предварительного осмотра пациента врачами 

специалистами медицинской организации, в которую планируется перевод. 

 

7. ɼʦʧʦʣʥʠʪʝʣʴʥʘʷ ʠʥʬʦʨʤʘʮʠʷ (ʚ ʪʦʤ ʯʠʩʣʝ ʬʘʢʪʦʨʳ, ʚʣʠʷʶʱʠʝ ʥʘ 

ʠʩʭʦʜ ʟʘʙʦʣʝʚʘʥʠʷ ʠʣʠ ʩʦʩʪʦʷʥʠʷ) 

7.1. Стадирование лимфомы из малых лимфоцитов  

Стадирование ЛМЛ осуществляется по результатам обследования в соответствии с 

критериями классификации Ann Arbor (табл. Г1.1) [13].  

Таблица 7.1. Стадирование лимфом по Ann Arbor , модификация Cotswold 

Стадия I ¶ Поражение одной лимфатической зоны или структуры1 

Стадия II  ¶ Поражение 2 или более лимфатических зон по одну сторону 

диафрагмы; 

¶ локализованное в пределах 1 сегмента поражение  

1 экстралимфатического органа или ткани и его регионарных 

лимфатических узлов с поражением или без поражения других 

лимфатических областей по ту же сторону диафрагмы 

Стадия III  ¶ Поражение лимфатических узлов или структур по обе стороны 

диафрагмы; 

                                                 
1 К лимфатическим структурам относят лимфатические узлы, селезенку, вилочковую железу, кольцо 

Вальдейера, червеобразный отросток, пейеровы бляшки. 
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¶ локализованное в пределах 1 сегмента поражение  

1 экстралимфатического органа или ткани и его регионарных 

лимфатических узлов с поражением других лимфатических областей 

по обе стороны диафрагмы 

Стадия IV ¶ Диссеминированное (многофокусное) поражение 1 или нескольких 

экстралимфатических органов с поражением или без поражения 

лимфатических узлов; 

¶ изолированное поражение экстралимфатического органа  

с поражением отдаленных (не регионарных) лимфатических узлов; 

¶ поражение печени и/или костного мозга 

Для всех стадий 

А ¶ Отсутствие признаков В-стадии 

В Один или более из следующих симптомов: 

¶ температура тела выше 38°С не менее 3 дней подряд без признаков 

воспаления; 

¶ ночные профузные поты; 

¶ похудание на 10 % массы тела за последние 6 мес. 

E Локализованное экстранодальное поражение (при I–II стадиях): 

¶ локализованное поражение 1 экстралимфатического органа или ткани 

в пределах 1 сегмента без поражения лимфатических узлов; 

¶ стадия I или II с ограниченным экстранодальным вовлечением 

прилежащего органа или ткани  
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7.2. Общая выживаемость пациентов в группах по МПИ 

 

Таблица 7.2. Общая выживаемость пациентов в группах по МПИ 

Группа риска Балл 

Число 

пациентов, абс. 

(%) 

5-летняя 

ОВ, % 

Низкая 0–1 340 (29) 93,2 

Промежуточная 2–3 464 (39) 79,4 

Высокая 4–6 326 (27) 63,6 

Очень высокая 7–10 62 (5) 23,3 

 

7.3. Оценка ответа на лечение при ХЛЛ 

Оценка ответа на лечение проводится в соответствии с обновленными критериями, 

предложенными Международной рабочей группой по ХЛЛ (IWCLL) в 2018 г. (табл. 7.3) 

[12]. 

Таблица 7.3. Оценка ответа на лечение при хроническом лимфоцитарном лейкозе 

Показатель Полная ремиссия Частичная 

ремиссия 

Прогрессия 

А. Параметры, характеризующие массу опухоли 

Лимфаденопатия отсутствие узлов >1,5 

см 

Уменьшение ≥50 % Увеличение ≥50 % 

Гепатомегалия Нет Уменьшение ≥50 % Увеличение ≥50 % 

Спленомегалия Кранио-каудальный 

размер селезенки  

<13 см 

Уменьшение ≥50 % 

от величины, на 

которую увеличена 

исходно 

Увеличение ≥50 % 

Лимфоциты крови <4 × 109/л Уменьшение ≥50 % 

от исходного уровня 

Увеличение ≥50 % 

от исходного уровня 

Костный мозг Нормоклеточный, 

<30 % лимфоцитов, 

нет нодулярного 

поражения 

Уменьшение 

инфильтрации 

костного мозга  

на 50 % 

– 
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Конституциональные 

симптомы 

Нет Любые Любые 

А. Параметры, характеризующие функцию костного мозга 

Тромбоциты >100 × 109/л > 100 × 109/л или 

повышение ≥50 %  

от исходного 

Снижение ≥50 %  

от исходного по 

причине ХЛЛ 

Гемоглобин >110 г/л  

(без трансфузий и 

эритропоэтинов) 

>110 г/л или 

повышение ≥50 %  

от исходного 

Снижение ≥20 г/л от 

исходного по 

причине ХЛЛ 

Нейтрофилы >1,5 × 109/л >1,5 × 109/л или 

повышение >50 % от 

исходного 

– 

Стабилизация заболевания устанавливается в ситуациях, не удовлетворяющих критериям 

ни частичной ремиссии, ни прогрессии. 

 

ʂʨʠʪʝʨʠʠ ʦʮʝʥʢʠ ʢʘʯʝʩʪʚʘ ʤʝʜʠʮʠʥʩʢʦʡ ʧʦʤʦʱʠ 

№ Критерии качества Оценка выполнения 

1 

Пациенту с подозрением на ХЛЛ/ЛМЛ или выявленным ХЛЛ/ЛМЛ 

при первичном или повторном приеме, при оценке ремиссии через 2 

мес. после завершения терапии, при контрольных обследованиях и 

при подозрении на рецидив заболевания выполнен развернутый 

общий (клинический) анализ крови с определением уровня 

гемоглобина, эритроцитов, тромбоцитов, лейкоцитов, подсчетом 

лейкоцитарной формулы и количества ретикулоцитов 

Да/Нет 

2 

Пациенту с подозрением на ХЛЛ с количеством  

В-лейкоцитов ≥5000 в 1 мкл выполнено иммунофенотипическое 

исследование лимфоцитов крови методом проточной 

цитофлуориметрии 

Да/Нет 

3 

Пациенту с подозрением на ЛМЛ без клинического лимфоцитоза в 

крови либо пациенту с подозрением  

на трансформацию выполнена биопсия лимфатического узла (очага 

поражения)  

Да/Нет 
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4 

У первичного пациента с ХЛЛ/ЛМЛ с подозрением  

на трансформацию получен гистологический препарат костного 

мозга (выполнена трепанобиопсия костного мозга) 

Да/Нет 

5 

Первичному пациенту при установке диагноза ХЛЛ/ЛМЛ либо 

пациенту с верифицированным ХЛЛ/ЛМЛ перед началом терапии, 

при оценке ремиссии через 2 мес. после завершения терапии, а 

также при подозрении на рецидив заболевания выполнена КТ 

грудной клетки, органов брюшной полости и малого таза (с 

контрастированием) или рентгенография органов грудной клетки  

в 2 проекциях и УЗИ лимфатических узлов и внутренних органов 

Да/Нет 

6 

У пациента с ХЛЛ/ЛМЛ, получающего терапию ограниченной 

длительности, выполнена оценка терапии по критериям IWCLL 

2018 не менее чем через 2 мес. после окончания терапии 

Да/Нет 

7 

У пациента с ХЛЛ/ЛМЛ, получающего непрерывную  

или поддерживающую терапию, выполнена оценка терапии по 

критериям IWCLL 2018 не менее чем через  

2 мес. после достижения максимального ответа 

Да/Нет 
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Приложение А1. Состав рабочей группы по разработке  

и пересмотру клинических рекомендаций 

1. Аль-Ради Любовь Саттаровна, к.м.н., зам. заведующего консультативным 

гематологическим отделением с дневным стационаром по проведению интенсивной 

высокодозной терапии  «НМИЦ гематологии» Минздрава России, член 

Национального гематологического общества 

2. Бялик Татьяна Евгеньевна, к.м.н., врач-онкогематолог, ассистент кафедры 

онкологии ФГАОУ ВО Первый МГМУ им. И.М. Сеченова Минздрава России. 

3. Зарицкий Андрей Юрьевич, д.м.н., профессор, директор Института гематологии 

ФГБУ «НМИЦ им. В. А. Алмазова» Минздрава России. 

4. Исебер Лоик, профессор, гематолог, Онкологический центр Тулузы, Франция. 

5. Капланов Камиль Даниялович, к.м.н., заведующий гематологическим отделением 

Волгоградского областного клинического онкологического диспансера, ассистент 

кафедры онкологии с курсом онкологии и гематологии ФУВ ФГБОУ ВО 

«Волгоградский государственный медицинский университет» Минздрава России, 

главный внештатный гематолог Комитета по здравоохранению Администрации 

Волгоградской области, член Российского общества онкогематологов, член 

Национального гематологического общества. 

6. Лопаткина Татьяна Николаевна, к.м.н., врач-терапевт, гастроэнтеролог, доцент 

кафедры терапии, профессиональных болезней и пульмонологии ФГАОУ ВО 

Первый МГМУ им. И.М. Сеченова Минздрава России. 

7. Луговская Светлана Алексеевна, д.м.н., профессор кафедры клинической 

лабораторной диагностики ГБОУ ДПО РМАНПО Минздрава России, член 

Национального гематологического общества. 

8. Мухортова Ольга Валентиновна, д.м.н., врач-радилог высшей категории, старший 

научный сотрудник отдела ядерной диагностики (ПЭТ-центра) на базе ФГБУ 

«НМИЦ сердечно-сосудистой хирургии им. А.Н. Бакулева» Минздрава России. 

9. Никитин Евгений Александрович, д.м.н., профессор, заведующий дневным 

стационаром гематологии, онкологии и химиотерапии городского 

гематологического центра ГБУЗ «ГКБ им. С.П. Боткина ДЗ г. Москвы», член 

правления Российского общества онкогематологов, член правления Национального 

гематологического общества. 
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10. Османов Евгений Александрович, д.м.н., профессор, зав. отделом гематологии и 

трансплантации костного мозга ФГБУ «НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохина» 

Минздрава России, профессор кафедры онкологии ФГАОУ ВО Первый МГМУ 

имени И.М. Сеченова Минздрава Росси, член правления Национального 

гематологического общества. 

11. Поддубная Ирина Владимировна, академик РАН, заслуженный деятель 

образования РФ, д.м.н., профессор, зав. кафедрой онкологии и паллиативной 

медицины, проректор по лечебной работе и международному сотрудничеству ГБОУ 

ДПО РМАНПО Минздрава России, председатель Российского общества 

онкогематологов. 

12. Самойлова Ольга Сергеевна, к.м.н., врач-гематолог, заведующая 

гематологическим отделением Нижегородской областной клинической больницы 

им. Н.А. Семашко, главный внештатный гематолог Приволжского федерального 

округа, член Российского общества онкогематологов, член Национального 

гематологического общества. 

13. Стадник Елена Александровна, к.м.н., доцент кафедры факультетской терапии 

ФГБОУ ВО «ПСПбГМУ им. И.П. Павлова» Минздрава России, старший научный 

сотрудник ФГБУ «НМИЦ им. В. А. Алмазова» Минздрава России, член Российского 

общества онкогематологов.  

14. Стефанов Дмитрий Николаевич, научный сотрудник ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. 

Дмитрия Рогачева» Минздрава России, член Российского общества онкогематологов 

15. Фалалеева Наталья Александровна – д.м.н., зав. отделением противоопухолевого 

лекарственного лечения МРНЦ им. А.Ф. Цыба - филиал ФГБУ «НМИЦ радиологии» 

Минздрава России, член Ассоциации онкологов России и Российской Ассоциации 

терапевтических радиационных онкологов. 

16. Байков Вадим Валентинович, д.м.н., профессор кафедры патологической 

анатомии, заведующий лабораторией патоморфологии НИИ детской онкологии, 

гематологии и трансплантологии им. Р.М. Горбачевой Первого Санкт-

Петербургского государственного медицинского университета им. акад. И.П. 

Павлова Минздрава России, член президиума Российского общества 

патологоанатомов, член правления Российского общества онкогематологов. 

17. Ковригина Алла Михайловна, д.б.н., профессор кафедры патологической 

анатомии, цитологии и молекулярной патологии Института повышения 

квалификации ФМБА РФ, заведующая патологоанатомическим отделением «НМИЦ 
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гематологии» Минздрава России, член президиума Российского общества 

патологоанатомов, член правления Российского общества онкогематологов. 

 

Конфликт интересов отсутствует.  

 

ʇʨʠʣʦʞʝʥʠʝ ɸ2. ʄʝʪʦʜʦʣʦʛʠʷ ʨʘʟʨʘʙʦʪʢʠ ʢʣʠʥʠʯʝʩʢʠʭ ʨʝʢʦʤʝʥʜʘʮʠʡ 

Целевая аудитория данных клинических рекомендаций: 

¶ врачи-гематологи; 

¶ врачи-онкологи; 

¶ студенты медицинских вузов. 

Методология сбора доказательств 

Методы, использованные для сбора / селекции доказательств: поиск публикаций в 

специализированных периодических печатных изданиях с импакт-фактором >0,3. 

Поиск в электронных базах данных. 

Доказательной базой для рекомендаций являются публикации, вошедшие в Кок-

рейновскую библиотеку, базы данных PubMed и MEDLINE. Глубина поиска составляла 30 лет. 

Методы, использованные для анализа доказательств: 

¶ обзоры опубликованных метаанализов; 

¶ систематические обзоры с таблицами доказательств. 

Методы, использованные для качества и силы доказательств: 

¶ консенсус экспертов; 

¶ оценка значимости доказательств в соответствии с рейтинговой схемой 

доказательств (табл. А1–А3). 

В настоящих клинических рекомендациях приведены уровни достоверности 

доказательств и уровни убедительности рекомендаций в соответствии рекомендациями  по 

разработке и актуализации клинических рекомендаций (приказ Минздрава России от 

28.02.2019 г. № 103н).  

 

Таблица А1. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для методов 

диагностики (диагностических вмешательств) 

УДД Расшифровка 

1 Систематические обзоры исследований с контролем референсным методом или 

систематический обзор рандомизированных клинических исследований с 

применением мета-анализа 
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2 Отдельные исследования с контролем референсным методом или отдельные 

рандомизированные клинические исследования и систематические обзоры 

исследований любого дизайна, за исключением рандомизированных 

клинических исследований, с применением мета-анализа 

3 Исследования без последовательного контроля референсным методом или 

исследования с референсным методом, не являющимся независимым от 

исследуемого метода, или нерандомизированные сравнительные исследования, в 

том числе когортные исследования 

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая 

5 Имеется лишь обоснование механизма действия или мнение экспертов 

 

Таблица А2. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД)для методов 

профилактики, лечения и реабилитации (профилактических, лечебных, 

реабилитационных вмешательств) 

УДД Расшифровка  

1 Систематический обзор РКИ с применением метаанализа 

2 Отдельные РКИ и систематические обзоры исследований любого дизайна, за 

исключением РКИ, с применением мета-анализа 

3 Нерандомизированные сравнительные исследования, в том числе когортные 

исследования 

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая или серии случаев, 

исследования «случай-контроль» 

5 Имеется лишь обоснование механизма действия вмешательства (доклинические 

исследования) или мнение экспертов 

 

Таблица А3. Шкала оценки уровней убедительности рекомендаций(УУР) для методов 

профилактики, диагностики, лечения и реабилитации (профилактических, 

диагностических, лечебных, реабилитационных вмешательств) 

УУР Расшифровка 

A Сильная рекомендация (все рассматриваемые критерии эффективности 

(исходы) являются важными, все исследования имеют высокое или 

удовлетворительное методологическое качество, их выводы по 

интересующим исходам являются согласованными)  
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B Условная рекомендация (не все рассматриваемые критерии эффективности 

(исходы) являются важными, не все исследования имеют высокое или 

удовлетворительное методологическое качество и/или их выводы по 

интересующим исходам не являются согласованными)  

C Слабая рекомендация (отсутствие доказательств надлежащего качества (все 

рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются неважными, 

все исследования имеют низкое методологическое качество и их выводы по 

интересующим исходам не являются согласованными)  

 

Методология валидизации рекомендаций 

Методы валидизации: 

• внешняя экспертная оценка; 

• внутренняя экспертная оценка. 

Описание методики валидизации рекомендаций 

Настоящие рекомендации в предварительной версии были рецензированы 

независимыми экспертами, которых попросили прокомментировать, насколько 

качественно интерпретированы доказательства и разработаны рекомендации. Также была 

проведена экспертная оценка изложения рекомендаций и их доступности для понимания. 

Рекомендации обсуждены и одобрены ведущими специалистами профильных 

федеральных центров РФ и практическими врачами. Проект клинических рекомендаций 

был рассмотрен на совещаниях рабочей группы в 2017–2018 гг., на форуме экспертов по 

вопросам диагностики и лечения злокачественных лимфопролиферативных заболеваний 

«Лимфорум», ежегодной российской конференции с международным участием 

«Злокачественные лимфомы», а также в рамках IV Конгресса гематологов России. 

Порядок обновления клинических рекомендаций 

Актуализация проводится не реже чем 1 раз в 3 года или при появлении новой 

информации о диагностике и тактике ведения пациентов, страдающих ХЛЛ/ЛМЛ, но не 

чаще 1 раза в 6 месяцев. Решение об обновлении принимает Минздрав России на основе 

предложений медицинских профессиональных некоммерческих организаций. 

Сформированные предложения должны учитывать результаты комплексной оценки 

лекарственных препаратов, медицинских изделий, а также результаты клинической 

апробации. 
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Приложение А3. Справочные материалы, включая соответствие показаний к 

применению и противопоказаний, способов применения и доз лекарственных 

препаратов инструкции по применению лекарственного препарата 

Приложение А3.1. Значение маркеров вируса гепатита В при ХЛЛ 

Клетки ХЛЛ могут быть дополнительным резервуаром для вируса гепатита В. Латентная 

инфекция, вызванная HBV, выявляется у пациентов с ХЛЛ чаще. Значение маркеров HBV-

инфекции и предполагаемые действия представлены в табл. 3.1. 

Таблица А3.1. Значение маркеров вирусного гепатита B 

Расшифровка 
HBs

-Ag 

Анти-

HBc 

Анти-

HBs 

ДНК 

HBV 
Действия 

Не контактировал с HBV – – – – Провести вакцинацию. 

Противопоказаний  

к анти-CD20 нет 

Вакцинация проведена – – + – Противопоказаний  

к анти-CD20 нет 

Реконвалесцент – + + – Противопоказаний  

к анти-CD20 нет  

Возможное латентное 

носительство HBV 

– + – +/- Контроль ДНК HBV 

каждые 2 мес. во время 

терапии анти-CD20, 

назначение 

противовирусной терапии 

при появлении HBsAg или 

ДНК HBV 

Неактивное носительство 

HBsAg 

+ ± – ± Назначение 

противовирусных 

препаратов во время 

терапии анти-CD20+ + год 

после окончания 

Хронический гепатит B + * * ± Отказаться от анти-CD20 

или противовирусная 

терапия до терапии, весь 

период лечения + 1 год 

после окончания*  
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* При необходимости назначения анти-CD20 показан постоянный прием 

энтекавира** 0,5 мг/сут. Энтекавир** назначают на весь период лечения/поддерживающей 

терапии и не менее 1 года после завершения иммуносупрессивной терапии при 

неоднократных отрицательных результатах тестирования на ДНК вируса гепатита B в 

крови. Оптимальная продолжительность терапии энтекавиром** после завершения терапии 

ритуксимабом** не определена. Если пациенту с ХЛЛ специфическая терапия не показана, 

в профилактическом назначении энтекавира** нет необходимости. Ламивудин не должен 

применяться у пациентов с ХЛЛ, поскольку речь всегда идет о длительном приеме 

противовирусных препаратов. К концу 2-го года приема ламивудина к этому препарату 

устойчиво более 40 % штаммов HBV, к концу 4-го года приема – 70 % штаммов HBV. При 

развитии устойчивости к энтекавиру** показан переход на тенофовир**. 

Приложение А3.2. Показания к началу лечения ХЛЛ/ЛМЛ 

Терапия ХЛЛ/ЛМЛ должна начинаться при наличии как минимум 1 из следующих 

показаний по критериям IWCLL 2018 [12]: 

1. Стадия С по J.L. Binet. 

2. Один или более симптомов интоксикации: 

• потеря >10 % массы тела за 6 мес. (если пациент не принимал меры для похудания); 

• слабость (общее состояние по ECOG ≥2, нетрудоспособность); 

• субфебрильная лихорадка в течение ≥2 нед. без признаков инфекции; 

• ночные поты, сохраняющиеся более 1 мес., без признаков инфекции. 

3. Нарастающая анемия и/или тромбоцитопения, обусловленная инфильтрацией костного 

мозга. 

4. Аутоиммунная анемия и/или тромбоцитопения, резистентная к преднизолону. 

5. Большие размеры селезенки (>6 см ниже реберной дуги), явное увеличение органа. 

6. Массивная (≥10 см в максимальном диаметре) и/или нарастающая лимфаденопатия. 

7. Время удвоения числа лимфоцитов менее 6 мес. 

8. Экстранодальное поражение, симптомное или влияющее на функцию пораженного 

органа. 

Приложение А3.3. Режимы лекарственного лечения ХЛЛ 

ʄʦʥʦʪʝʨʘʧʠʷ 

Монотерапия хлорамбуцилом**  – курсовой формат 

¶ Хлорамбуцил** – 10 мг/м2 внутрь в 1–7-й дни. 

Лечение возобновляется на 29-й день. 
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Монотерапия хлорамбуцилом**  – постоянный формат 

¶ Хлорамбуцил** – 0,07–0,20 мг/кг внутрь ежедневно в течение 2–4 нед. с 

последующим подбором дозы. 

 

Монотерапия #бендамустином**  

¶ #Бендамустин** – 90 мг/м2 в/в в 1-й, 2-й дни. 

Лечение возобновляется на 29-й день. 

 

Монотерапия ибрутинибом**  

¶ Ибрутиниб** – 420 мг/сут (3 капсулы) внутрь 1 раз в день до прогрессирования или 

развития непереносимой токсичности. 

 

Монотерапия акалабрутинибом  

¶ Акалабрутиниб – 100 мг (1 капсула) внутрь 2 раза в день до прогрессирования или 

развития непереносимой токсичности. 

 

Монотерапия венетоклаксом**  

¶ Венетоклакс** – 20 мг/сут (нед. 1), 50 мг/сут (нед. 2), 100 мг/сут (нед. 3), 200 мг/сут 

(нед. 4), 400 мг/сут (нед. 5 и далее), до прогрессирования или развития 

непереносимой токсичности. 

 

Монотерапия занубрутинибом 

¶ Занубрутиниб* - 160 мг (2 капсулы) 2 раза в день или 320 мг (4 капсулы) 1 раз в день 

до прогрессирования или развития непереносимой токсичности [96,97,98]. 

 

Монотерапия дувелисибом  

¶ Дувелисиб – 25 мг (1 капсула) 2 раза в сутки [99,100]. 

 

ʇʦʣʠʭʠʤʠʦʪʝʨʘʧʠʷ 

FCR внутривенный  

¶ Ритуксимаб** – 1 цикл: 375 мг/м2 в/в кап., день 1, последующие циклы: 500 мг/м2 

в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1. 

¶ #Флударабин** – 25 мг/м2 в/в кап., дни 1–3. 

¶ #Циклофосфамид** – 250 мг/м2 в/в кап., дни 1–3. 
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Лечение возобновляется на 29-й день. 

Рекомендованное количество циклов 6. 

 

FCR пероральный  

¶ Ритуксимаб** – 1 цикл: 375 мг/м2 в/в кап., день 1, последующие циклы: 500 мг/м2 

в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1. 

¶ #Флударабин** – 40 мг/м2 внутрь, дни 1–3. 

¶ #Циклофосфамид** – 250 мг/м2 внутрь, дни 1–3. 

Лечение возобновляется на 29-й день. 

 

FCR-Lite  

¶ Ритуксимаб** – 1 цикл: 375 мг/м2 в/в кап., день 1, последующие циклы: 500 мг/м2 

в/в кап. или 1600 мг п/к, дни 1, 5. 

¶ #Флударабин** – 20 мг/м2 внутрь, дни 1–3. 

¶ #Циклофосфамид** – 150 мг/м2 внутрь, дни 1–3. 

Лечение возобновляется на 29-й день. 

 

RB 

¶ Ритуксимаб** – 1 цикл: 375 мг/м2 в/в кап., день 1, последующие циклы: 500 мг/м2 

в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1. 

¶ #Бендамустин** – 90 мг/м2 в/в кап., дни 1, 2. 

Лечение возобновляется на 29-й день. 

 

Chl-R 

¶ Ритуксимаб** – 1 цикл: 375 мг/м2 в/в кап., день 1, последующие циклы: 500 мг/м2 

в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1. 

¶ Хлорамбуцил** – 10 мг/м2 внутрь, дни 1–7. 

Лечение возобновляется на 29-й день. 

 

Chl-G 

¶ Обинутузумаб** – 1000 мг в/в, день 1 (100 мг в течение 4 часов), 2 (900 мг), 8, 15 

(цикл 1), день 1 (циклы 2–6). 

¶ Хлорамбуцил** – 0,5 мг/кг внутрь, дни 1, 15. 

Лечение возобновляется на 29-й день. 
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R-HDMP 

¶ #Ритуксимаб** – 375 мг/м2 в/в кап., дни 1, 8, 15, 22. 

¶ Метилпреднизолон** – 1 г/м2 в/в кап., дни 1–3. 

Лечение возобновляется на 29-й день. 

Проводят 3 курса. 

 

R-CD 

¶ Ритуксимаб** – 1 цикл: 375 мг/м2 в/в кап., день 1, последующие циклы: 500 мг/м2 

в/в кап. или 1600 мг п/к, день 1. 

¶ Циклофосфамид** – 750 мг/м2 в/в кап., день 1. 

¶ Дексаметазон** – 12 мг в/в или внутрь, дни 1–7. 

Лечение возобновляется на 29-й день. 

 

Акалабрутиниб+обинутузумаб ** 

¶ Акалабрутиниб – 100 мг (1 капсула) внутрь 2 раза в день до прогрессирования или 

развития непереносимой токсичности. 

¶ #Обинутузумаб** – 100 мг, день 1 цикла 2; 900 мг день 2 цикла 2; 1000 мг день 8 

цикла 2; 1000 мг день 15 цикла 2; 1000 мг день 1 циклов 2–7. 

Лечение возобновляется на 29-й день, всего 7 циклов. 

 

Венетоклакс**  + ритуксимаб**  

¶ Венетоклакс** – 20 мг/сут (нед. 1), 50 мг/сут (нед. 2), 100 мг/сут (нед. 3), 200 мг/сут 

(нед. 4), 400 мг/сут (нед. 5 и далее), прием в течение 24 мес. начиная с 1-го дня 1-го 

цикла лечения ритуксимабом**.  

¶ Ритуксимаб** – 375 мг/м2 в/в кап. через 1 нед. после достижения дозы 

венетоклакса** 400 мг/сут, далее – 500 мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к ежемесячно, 

всего 6 введений. 

 

Венетоклакс**  + обинутузумаб**  

¶ Обинутузумаб** – 100 мг, день 1 цикла 1; 900 мг день 2 цикла 1; 1000 мг день 8 

цикла 1; 1000 мг день 15 цикла 1; 1000 мг день 1 цикла 2; 1000 мг день 1 циклов 3–

6.  
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¶ Венетоклакс** – 20 мг/сут, дни 22–28 цикла 1; 50 мг/сут дни 1–7 цикла 2; 100 мг/сут 

дни 8–14 цикла 2; 200 мг/сут дни 15–21 цикла 2; 400 мг/сут дни 22–28 цикла 2, далее 

400 мг/сут в течение 12 циклов по 28 дней каждый 

 

Венетоклакс** + Ибрутиниб** 

¶ Ибрутиниб** – 420 мг/сут (3 капсулы) внутрь 1 раз в день в течение 3 циклов, 

далее в комбинации с венетоклаксом в течение 12 циклов 

¶ Венетоклакс** –20 мг/сут 1 неделя, 50 мг/сут 2 неделя; 100 мг/сут 3 неделя; 200 

мг/сут 4 неделя; 400 мг/сут 5 неделя и далее 400 мг/сут, с 1 дня 4 цикла ибрутиниба  

 

Ибрутиниб** + BR 

¶ Ибрутиниб** – 420 мг/сут (3 капсулы) внутрь 1 раз в день ежедневно в течение всего 

курса и далее (после завершения циклов BR) – до прогрессирования или развития 

неприемлемой токсичности. 

¶ #Бендамустин** – 90 мг/м2 в/в кап., дни 2–3 цикла 1; дни 1, 2 циклов 2–6. 

¶ Ритуксимаб** – 375 мг/м2 в/в кап., день 1 цикла 1; 500 мг/м2 в/в кап. или 1600 мг п/к, 

день 1 циклов 2–6.  

Лечение возобновляется на 29-й день, всего 6 циклов. 

 

Ибрутиниб** + Обинутузумаб** 

¶ Ибрутиниб** – 420 мг/сут (3 капсулы) внутрь 1 раз в день ежедневно в течение всего 

курса и далее (после завершения циклов BR) – до прогрессирования или развития 

неприемлемой токсичности. 

¶ Обинутузумаб** – 100 мг, день 1 цикла 1; 900 мг день 2 цикла 1; 1000 мг день 8 

цикла 1; 1000 мг день 15 цикла 1; 1000 мг день 1 цикла 2; 1000 мг день 1 циклов 3–

6.  

Приложение А3.4. Сопроводительная терапия при введении моноклональных 

антител у пациентов с ХЛЛ/ЛМЛ. 

Моноклональные антитела — это класс препаратов, которые обладают высокой 

селективностью в отношении молекулярной мишени, являющейся, как правило, одним 

из ключевых компонентов патологического процесса. Антитела обладают способностью 

точно связываться с антигеном благодаря специальным антигенсвязывающим участкам, 

имеющим к нему высокую специфичность. 
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В последнее десятилетие методы таргетного воздействия на опухолевые клетки 

при злокачественных новообразованиях крови показали свою высокую эффективность 

и были включены в многочисленные национальные рекомендации по лечению 

гемобластозов, как при рецидиве, так и впервой линии терапии. 

Учитывая, что моноклональные антитела представлены белковой молекулой, 

способной вызывать нежелательные реакции, главным образом инфузионные, 

разработан алгоритм, позволяющий упразднить побочные явления, связанные с 

введением терапевтических моноклональных антител.  

Моноклональные антитела вызывают развитие широкого спектра побочных 

эффектов: от головной боли и сыпи до анафилаксии и токсидермии. Инфузионные 

реакции на введение моноклональных антител предположительно имеют в своей основе 

иммунные механизмы: массивное высвобождение цитокинов и IgE-опосредованные 

механизмы.  

Для предупреждения развития инфузионных реакций непосредственно перед 

введением моноклональных антител рекомендовано проведение премедикации.  

При возникновении инфузионных реакций: заложенность носа, кашель, 

аллергический ринит, озноб, першение в горле, одышка, тошнота, отек, изменение 

артериального давления – любой степени тяжести, следует немедленно прекратить 

введение препарата и устранить возникшие симптомы путем введения 

глюкокортикостероидов, кислорода, бронходилататоров, антигистаминных препаратов, 

затем решить вопрос о возможности продолжения введения. При развитии тяжелых или 

труднокупируемых инфузионных реакций проводится осмотр реаниматологом. При 

развитии анафилактического шока первым вводится адреналин и инфузионная нагрузка 

с последующим введением дексаметазона или преднизолона. 

 

А3.4.1.Ритуксимаб  

Ритуксимаб — химерное моноклональное антитело мыши/человека, которое 

специфически связывается с трансмембранным антигеном CD20, расположенным на 

пре-В-лимфоцитах и зрелых В-лимфоцитах и экспрессирующимся более чем в 95% 

случаев при В-клеточных неходжкинских лимфомах, но отсутствующим на стволовых 

гемопоэтических клетках, про-В-клетках, нормальных плазматических клетках, клетках 

других тканей. CD20 не циркулирует в плазме в виде свободного антигена и поэтому не 

конкурирует за связывание с антителами. Ритуксимаб связывается с антигеном CD20 на 

В-лимфоцитах и инициирует иммунологические реакции, опосредующие лизис В-

клеток. Возможные механизмы клеточного лизиса включают комплемент-зависимую 
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цитотоксичность, антитело-зависимую клеточную цитотоксичность и индукцию 

апоптоза. 

Введение ритуксимаба может сопровождаться инфузионными реакциями: озноб, 

слабость, одышка, диспепсия, тошнота, сыпь, артериальная гипотензия или гипертензия, 

лихорадка, зуд, крапивница, раздражение глотки, ринит, тахикардия, рвота, боли, 

признаки синдрома лизиса опухоли. 

ʉʧʦʩʦʙ ʧʨʠʤʝʥʝʥʠʷ ʠ ʜʦʟʳ ʧʨʝʧʘʨʘʪʘ ʨʠʪʫʢʩʠʤʘʙ: 

1) Внутривенно:  

Стандартная дозировка препарата на разовое введение составляет 375 мг/м2. 

Необходимое количество препарата набирают в асептических условиях и разводят до 

расчетной концентрации (1–4 мг/мл) в инфузионном флаконе (пакете) с 0,9% раствором 

натрия хлорида для инъекции или 5% раствором декстрозы (растворы должны быть 

стерильными и апирогенными). Приготовленный инфузионный раствор стабилен в течение 

12 ч при комнатной температуре или в течение не более 24 ч при температуре от 2 до 8 °C. 

Препарат вводят внутривенно, инфузионно (медленно), через отдельный катетер.   

Препарат нельзя вводить в/в болюсно или в виде в/в инъекций. 

Рекомендуемая начальная скорость первой инфузии — 50 мг/ч, в дальнейшем ее 

можно увеличивать на 50 мг/ч каждые 30 мин, доводя до максимальной скорости — 400 

мг/ч. Последующие инфузии можно начинать со скорости 100 мг/ч и увеличивать ее на 100 

мг/ч каждые 30 мин до максимальной скорости 400 мг/ч. 

Перед каждой инфузией ритуксимаба за 30 – 60 мин до введения необходимо 

проводить премедикацию (анальгетик/антипиретик, например парацетамол или 

кетопрофен; антигистаминный препарат, например дифенгидрамин или клемастин; 

глюкокортикоид, например, дексаметазон). Стандартной премедикацией является введение 

кетопрофен 100 мг в/в капельно на 100 мл физ. раствора + клемастин 2 мг в/в капельно на 

100 мл физ. раствора + дексаметазон 8 мг в/в капельно на 50 мл физ.раствора. 

У большинства больных в ходе первой инфузии отмечается инфузионный 

симптомокомплекс от легкой до умеренной степени выраженности, заключающийся в 

появлении лихорадки и озноба/дрожи. Другими часто наблюдающимися инфузионными 

симптомами являются тошнота, зуд, ангионевротический отек, астения, гипотензия, 

головная боль, бронхоспазм, раздражение в горле, ринит, крапивница, сыпь, рвота, миалгия, 

головокружение, гипертензия. Как правило, эти реакции возникают в пределах 30–120 мин 

после начала первой инфузии и исчезают после замедления или прерывания введения 

препарата и проведения поддерживающих мероприятий (в т. ч. в/в введений 

физиологического раствора, клемастина/ дифенгидрамина, кетонала/парацетамола). Легкие 
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или умеренно выраженные реакции могут быть устранены уменьшением скорости 

введения, которую можно вновь увеличить после исчезновения симптоматики. Пациентам, 

у которых развились инфузионные реакции 1-3 степени, следует снизить скорость введения 

при возобновлении инфузии. При развитии анафилактической реакции или 

жизнеугрожающей инфузионной реакции 4-й степени необходимо окончательно 

прекратить введение ритуксимаба и оказать необходимую экстренную помощь. 

В связи с опасностью развития гипотензии рекомендуется отмена 

антигипертензивных препаратов за 12 ч до начала и на протяжении всего времени инфузии 

ритуксимаба. 

2) Подкожно 

Ритуксимаб в лекарственной форме «раствор для подкожного введения» в дозировке 

1400 мг может применяться после внутривенного ведения полной  первой дозы препараты, 

в том числе у пациентов с затрудненным венозным доступом. Игла для подкожного 

введения должна быть присоединена к шприцу непосредственно перед введением 

препарата для предотвращения возможной закупорки иглы. Препарат вводится в течение 5 

минут подкожно в переднюю брюшную стенку, исключая места гематом, уплотнений, 

повышенной чувствительности, покраснений, родимые пятна, ткани рубцов. В случае 

прерывания инъекции ее можно возобновить в том же самом месте или, при 

необходимости, изменить место инъекции. Препарат в лекарственной форме «раствор для 

подкожного введения» и другие препараты, также предназначенные для п/к введения, по 

возможности, следует вводить в разные места. Перед каждым применением препарата 

необходимо проводить премедикацию (анальгетик/антипиретик, например, 

парацетамол/кетопрофен; антигистаминный препарат, например, 

дифенгидрамин/клемастин). Если препарат применяется не в комбинации с химиотерапией, 

содержащей глюкокортикостероиды, то в состав премедикации также входят 

глюкокортикостероиды. 

   

А3.4.2. Обинутузумаб 

Обинутузумаб является рекомбинантным гуманизированным моноклональным 

антителом II типа с модифицированной схемой гликозилирования, принадлежащее к классу 

IgG1 и обладающее специфичностью к антигену CD20. Обинутузумаб избирательно 

взаимодействует с внеклеточным участком трансмембранного антигена CD20, 

расположенного на поверхности нормальных и опухолевых зрелых В-лимфоцитов и их 

предшественников, при этом не связывается со стволовыми гемопоэтическими клетками, 

про-В-лимфоцитами, плазматическими клетками, а также другими нормальными тканями. 
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Благодаря модификации схемы гликозилирования Fc-фрагмента, обинутузумаб обладает 

повышенным сродством к FcγRIII-рецепторам на поверхности эффекторных клеток 

иммунной системы, в частности натуральных киллеров, макрофагов и моноцитов, по 

сравнению с антителами, не прошедшими такую модификацию. Обинутузумаб напрямую 

индуцирует гибель клеток, опосредует антителозависимую клеточную цитотоксичность 

(АЗКЦ) и антителозависимый клеточный фагоцитоз (АЗКФ) путем привлечения FcγRIII-

положительных эффекторных клеток иммунной системы. По сравнению с анти-CD20-

антителами I типа, обинутузумаб обладает повышенной способностью к прямой индукции 

гибели клеток на фоне пониженной способности вызывать комплементзависимую 

цитотоксичность, что проявляется в более выраженном истощении пула В-клеток и 

повышенной противоопухолевой активности. 

ʀʥʩʪʨʫʢʮʠʷ ʧʦ ʧʨʠʛʦʪʦʚʣʝʥʠʶ ʨʘʩʪʚʦʨʘ ʜʣʷ ʠʥʬʫʟʠʡ 

Для введения первой дозы обинутузумаба 1000 мг в первом цикле терапии 

рекомендуется использовать 2 инфузионных пакета разного размера, что позволит 

различать дозу 100 мг, предназначенную для введения в цикле 1 в день 1 и дозу 900 мг для 

введения в цикле 1 в тот же день, или в день 2. Для этого из флакона следует отобрать 40 

мл концентрата препарата; ввести 4 мл концентрата в инфузионный пакет объемом 100 мл, 

а оставшиеся 36 мл концентрата - в инфузионный пакет объемом 250 мл, содержащий 

стерильный апирогенный 0.9% раствор натрия хлорида. Промаркировать каждый 

инфузионный пакет.  

В дальнейшем при повторном применении вводится 1000 мг препарата 

одномоментно (см. (см. таб. 2). 

Таблица А3.4.1. Доза обинутузумаба и объем инфузии. 

Доза обинутузумаба, предназначенная для 

введения 

Необходимое 

количество 

концентрата 

препарата  

Объем 

инфузионного 

пакета 

100 мг 4 мл 100 мл 

900 мг 36 мл 250 мл 

1000 мг 40 мл 250 мл 

 

ʉʧʦʩʦʙ ʧʨʠʤʝʥʝʥʠʷ ʠ ʜʦʟʳ ʧʨʝʧʘʨʘʪʘ ʦʙʠʥʫʪʫʟʫʤʘʙ 

Препарат вводят только внутривенно капельно через отдельный катетер. Вводить 

препарат внутривенно струйно или болюсно нельзя. Для разведения следует использовать 

только 0.9% раствор натрия хлорида. 
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Рекомендуемая доза обинутузумаба при хроническом лимфолейкозе составляет 

1000 мг внутривенно в дни 1 (или 1+ 2), в день 8 и день 15 1-го 28-дневного цикла (таб.3), 

затем 1000 мг в циклах 2-6; при лимфомах доза обинутузумаба составляет 1000 мг в каждом 

цикле лечения. 

Таблица А3.4.2. Введение препарата обинутузумаб 

День цикла терапии 
Доза 

обинутузумаба 
Скорость инфузии   

Цикл 1 

День 1 100 мг 
25 мг/ч в течение 4 ч. Не увеличивать скорость 

инфузии. 

День 2  

или  

День 1 

(продолжение) 

900 мг 

Если во время предыдущей инфузии не возникло 

инфузионных реакций, скорость инфузии 

составляет 50 мг/ч. 

Скорость инфузии можно постепенно увеличивать 

с шагом 50 мг/ч каждые 30 мин до максимальной 

скорости 400 мг/ч. 

День 8 1000 мг Если во время предыдущей инфузии (конечная 

скорость инфузии ≥100 мг/ч) не возникло 

инфузионных реакций, начальная скорость 

инфузии составляет 100 мг/ч и затем постепенно 

следует увеличивать скорость с шагом 100 мг/ч 

каждые 30 мин до максимальной скорости 400 

мг/ч. 

День 15 1000 мг 

Циклы 2-6 День 1 1000 мг 

 

При применении обинутузумаба могут наблюдаться инфузионные реакции (в том 

числе, тяжелые. Наиболее частые – тошнота, рвота, озноб, понижение / повышение АД, 

повышение температуры тела, одышка, приливы, головная боль, тахикардия и диарея. Для 

предупреждения развития  инфузионных реакций всем пациентам следует проводить 

премедикацию антипиретиком или анальгетиком, антигистаминными препаратами и 

глюкокортикостероидными препаратами; отменять прием антигипертензивного препарата 

утром в день первой инфузии, а также поэтапно вводить дозу в цикле 1 (таб.4). 

 

Таблица А3.4.3. Премедикация перед введением препарата обинутузумаб, необходимая для 

снижения риска развития инфузионных реакций. 

День цикла 

приема 

препарата 

Пациенты, требующие 

премедикации 
Лекарственное средство Применение 
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ʎʠʢʣ 1 

 

День 1, 2 

 

Все пациенты 

Глюкокортикостероиды 

внутривенно: 

преднизон/преднизолон 100 мг 

или дексаметазон 20 мг 

или метилпреднизолон 80 мг 

Введение 

необходимо 

завершить не менее 

чем за 1 ч до начала 

инфузии препарата  

Анальгетик/антипиретик для 

приема внутрь, например, 

ацетаминофен/парацетамол 1000 

мг 

Не менее чем за 30 

мин до начала 

инфузии препарата  

Антигистаминный препарат, 

например, дифенгидрамин 50 мг 

ɺʩʝ 

ʧʦʩʣʝʜʫʶʱʠʝ 

ʠʥʬʫʟʠʠ 

 

Пациенты без инфузионных 

реакций при предшествующей 

инфузии 

Анальгетик/антипиретик для 

приема внутрь, например, 

ацетаминофен/парацетамол 1000 

мг 

Не менее чем за 30 

мин до начала 

инфузии препарата  

Пациенты с инфузионными 

реакциями (1 или 2 степени) при 

предшествующей инфузии 

Анальгетик/антипиретик для 

приема внутрь, например, 

ацетаминофен/парацетамол 1000 

мг 

Не менее чем за 30 

мин до начала 

инфузии препарата  

Антигистаминный препарат, 

например, дифенгидрамин 50 мг 

Пациенты с инфузионными 

реакциями 3 степени при 

предшествующей инфузии или 

пациенты с числом лимфоцитов 

>25×109/л перед проведением 

инфузии 

Глюкокортикостероиды, 

внутривенно: 

преднизон/преднизолон 100 мг 

или дексаметазон 20 мг 

или метилпреднизолон 80 мг 

Введение 

необходимо 

завершить не менее 

чем за 1 ч до начала 

инфузии препарата  

Анальгетик/антипиретик для 

приема внутрь, например, 

ацетаминофен/парацетамол 1000 

мг 

Не менее чем за 30 

мин до начала 

инфузии препарата  

Антигистаминный препарат, 

например, дифенгидрамин 50 мг 

 

При развитии инфузионной реакции следует скорректировать скорость инфузии в 

зависимости от степени тяжести наблюдаемой реакции: при развитии реакции 1-3 степени 

следует временно приостановить инфузию и провести медикаментозную терапию, 

необходимую для устранения симптомов. При развитии реакции 4-й степени следует 

прервать инфузию и полностью прекратить терапию. После разрешения симптомов 

инфузионной реакции инфузию можно возобновить (за исключением случаев 4-й степени) 

со скоростью в 2 раза ниже, чем скорость, при которой развились реакции. Если у пациента 
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не наблюдается повторение того же самого нежелательного явления той же самой степени 

тяжести, можно повышать скорость инфузии с тем же шагом и интервалом, которые 

рекомендованы. Если скорость возобновленной инфузии переносится плохо, необходимо 

следовать рекомендациям по скорости инфузии для цикла 1, день 1 и день 2.  

Во время инфузии обинутузумаба возможно понижение АД. В связи с этим следует 

рассмотреть возможность приостановки лечения антигипертензивными препаратами в 

течение 12 ч перед каждой инфузией, на протяжении каждой инфузии и в продолжение 1 ч 

после введения обинутузумаба. 

  На фоне терапии обинутузумабом возможно развитие анафилаксии, при этом 

возможны затруднения при дифференциальной диагностике реакции 

гиперчувствительности и инфузионной реакции. Если во время инфузии подозревается 

развитие реакции гиперчувствительности (развитие симптомов происходит, как правило, 

при последующих введениях, очень редко симптомы развиваются во время первой 

инфузии), введение должно быть прекращено, и терапию обинутузумабом следует 

отменить. 

  Пациентам из группы риска развития синдрома лизиса опухоли (с большой 

опухолевой массой и/или высоким содержанием лимфоцитов в периферической крови 

и/или почечной недостаточностью с клиренсом креатинина <70 мл/мин) необходимо 

провести профилактику синдрома, включающую адекватную гидратацию и назначение 

гипоурикемических препаратов (например аллопуринол или другие препараты) до начала 

инфузии.  

 

Приложение А3.5. Профилактика инфекционных осложнений 

Инфекции являются ведущими осложнениями при лечении ХЛЛ/ЛМЛ, частота 

инфекционных осложнений варьирует от 10 до 30%, она выше в период индукции 

ремиссии, при резистентном варианте заболевания, при сопуствующей 

гипогаммаглобулинемии, в период вынужденной гиподинамии и постоянного постельного 

режима. Важным фактором, определяющим развитие инфекционных осложнений, 

является нейтропения (нейтрофилы < 0,5 х 109/л) или лейкопения (лейкоциты ≤ 

1 000 х 109/л), а также длительность нейтропении – частота инфекций существенно 

возрастает при длительности нейтропении более 10 дней. Риск развития инфекций 

возрастает при нарушении фагоцитарной функции нейтрофилов, при дефектах клеточного 

и гуморального иммунитета, повреждении слизистых оболочек желудочно-кишечного 

тракта (особенно мукозитах III-IV степени), наличии центрального венозного катетера 
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(ЦВК). Источником развития инфекции, как правило, является желудочно-кишечный 

тракт, когда активно происходит транслокация микроорганизмов со слизистой оболочки, 

поврежденной в результате химиотерапии. Другие основные входные ворота инфекции 

при нейтропении – ЦВК. Инфекционные осложнения у пациентов с ХЛЛ/ЛМЛ 

характеризуются разнообразием как по этиологии, так и по локализации инфекционного 

процесса.  

Высокая частота инфекционных осложнений у гематологических пациентов, 

особенно в период нейтропении, диктует необходимость назначения препаратов для 

профилактики. Профилактика показана для инфекций, вызванных грибами и вирусами в 

группе высокого риска. Профилактика бактериальных инфекций становится менее 

актуальной по причине увеличения полирезистентных бактерий и проводится у 

определенной категории больных.  

Профилактика пневмоцистной пневмонии [70,71]: 

¶ Показания: 

o Терапия глюкокортикоидами.  

o Лечение препаратами, приводящими к снижению числа лимфоцитов CD4. 

o Пациенты, имеющие в анамнезе пневмоцистную пневмонию. 

¶ Назначают один из следующих препаратов: 

o Триметоприм/сульфаметоксазол** назначают по 480 мг ежедневно.  

o Дапсон** 100 мг внутрь ежедневно. 

¶ Препараты могут применяться в период цитостатической терапии и в течение всего 

периода нейтропении. 

¶ Использование триметоприма/сульфаметоксазола** одновременно предупреждает 

инфекции, вызываемые Toxoplasma gondii, Listeria monocytogenes, Nocardia 

asteroides.  

Противогрибковая профилактика [70]: 

¶ Проводится пациентам с отягощенным анамнезом (острый диссеминированный 

кандидоз, хронический диссеминированный кандидоз, мукормикоз или инвазивный 

аспергиллез). 

¶ Назначают препарат, при использовании которого было достигнуто излечение от 

инвазивного микоза.  

¶ Пациенты с наличием в анамнезе острого или хронического диссеминированного 

кандидоза (обычно один препарат из перечня): 

o Флуконазол**, по 400 мг в сутки, внутривенно или внутрь. 
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o Каспофунгин**, по 50 мг в сутки внутривенно. 

o Микафунгин**, по 100 мг в сутки внутривенно. 

o Анидулафунгин, по 100 мг в сутки внутривенно. 

¶ Пациенты с наличием в анамнезе инвазивного аспергиллеза (обычно один препарат 

из перечня): 

o Вориконазол**, по 200 мг 2 раза в сутки внутрь (в таблетках, натощак) или 

внутривенно. 

o Позаконазол** (суспензия), по 200 мг 3 раза в сутки внутрь (после еды). 

o Итраконазол (суспензия), по 200 мг 2 раза в сутки внутрь (натощак). 

¶ Пациенты с наличием в анамнезе мукормикоза: 

o Позаконазол** (суспензия), по 200 мг 3 раза в сутки внутрь (после еды).  

Профилактика вирусных инфекций [70]: 

¶ Показана пациентам, имеющим отягощенный анамнез (частые, рецидивирующие 

эпизоды герпетических инфекций). 

¶ Используют следующие препараты для профилактики вирусных инфекций: 

o Ацикловир** внутривенно 250 мг/м2 или 5 мг/кг каждые 12 часов; 

o Ацикловир** таблетки по 200 мг х 3 раза; 

o Валациковир** по 500 мг х 2 раза; 

o Фамцикловир по 500 мг 2 раза. 

¶ Противовирусную профилактику применяют в течение 3-5 недель с 1-го дня 

специфической терапии. Перевод с пероральной на внутривенную форму проводят 

у пациентов с мукозитом. 

 

Приложение А3.6. Применение компонентов донорской крови  

Общие сведения  

Основным медицинским показанием к трансфузии эритроцитов у гематологических 

пациентов является неадекватная оксигенация органов и тканей и связанный с этим риск 

осложнений. Переливание донорских тромбоцитов гематологическим пациентам проводят 

c целью профилактики спонтанных геморрагических осложнений на фоне глубокой 

тромбоцитопении, индуцированной проведением интенсивной химиотерапии, или с 

лечебной целью пациентам с уже имеющимися геморрагическими осложнениями. При 

необходимости восполнения дефицита факторов свертывания универсальным препаратом 

на сегодняшний день является свежезамороженная плазма (СЗП). Показаниями для ее 

применения при острой кровопотере являются удлинение хронометрических показателей 
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коагулограммы более чем в 1,8 раз; изолированное снижение уровня одного из факторов 

свертывания на 20% и более или комплекса факторов на 40% и более. Кроме СЗП для 

коррекции нарушений гемостаза при острой кровопотере применяются криопреципитат, 

очищенные или генноинженерные препараты факторов свертывания или их комплексов, 

ингибиторы протеаз, ингибиторы фибринолиза, десмопрессин**. Трансфузии СЗП 

показаны также для возмещения объема при проведении процедур плазмафереза. 

 

Трансфузии эритроцитосодержащих компонентов крови (ЭСК) 

Необходимые исследования до трансфузии 

Всем гематологическим пациентам при поступлении в медицинскую организацию 

необходимо осуществить первичное определение группы крови в клиническом отделении 

по системе AB0 и резус-принадлежности с внесением результатов определения в 

медицинскую документацию. После первичного определения группы крови образец крови 

больного направляется в клинико-диагностическую лабораторию организации, 

осуществляющей клиническое использование донорской крови и ее компонентов, где 

проводят следующие подтверждающие исследования, c внесением в медицинскую 

документацию:  

¶ определение группы крови по системе AB0 и резус-принадлежности; 

¶ определение подгруппы и других групп крови меньшего значения А-1. А-2, D, Cc, 

E, Kell, Duffy; 

¶ скрининг аллоиммунных антител с использованием не менее 3 образцов тест-

эритроцитов; 

¶ определение антигенов эритроцитов C, c, E, e. При совпадении результатов 

определения антигенов эритроцитов C, c, E, e, K, проведенных дважды в 

организации, осуществляющей клиническое использование донорской крови и ее 

компонентов, антигены эритроцитов C, c, E, e, K считаются установленными и в 

дальнейшем не определяются. 

Не допускается внесение в медицинскую документацию результатов указанных выше 

исследований на основании данных медицинской документации, оформленной иными 

медицинскими организациями, в которых больному ранее была оказана медицинская 

помощь или проводилось медицинское обследование. 

В целях профилактики реакций и осложнений в связи с трансфузией используются 

ЭСК, идентичные или совместимые по системе AB0, резус-принадлежности и K. При 

плановых трансфузиях ЭСК дополнительно учитывают совместимость донора и 

реципиента по антигенам эритроцитов C, c, E, e, СW. 
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 Индивидуальный подбор компонентов крови осуществляется реципиентам, 

имеющим:  

а) посттрансфузионные осложнения в анамнезе 

б) рождение детей с гемолитической болезнью новорожденного в анамнезе 

в) аллоиммунные антитела.  

Индивидуальный подбор не отменяет постановку пробы на совместимость на 

плоскости при комнатной температуре и биологическую пробу врачом, проводящим 

трансфузию. 

При определении показаний к трансфузиям компонентов донорской крови 

обязательно проводятся следующие лабораторные исследования: 

¶ Перед трансфузией клеточных компонентов донорской крови (эритроцитная взвесь, 

концентрат тромбоцитов) – общий (клинический) анализ крови 

¶ Перед трансфузией СЗП, криопреципитата и криосупернатантной плазмы – 

коагулограмма. 

 

Показания к переливанию ЭСК 

¶ Пациентам с хронической анемией переливание показано при уровне гемоглобина 

< 60-80 г/л. В данном случае переливание донорских эритроцитов проводится 

только для коррекции важнейших симптомов, обусловленных анемией и не 

поддающихся основной патогенетической терапии. 

¶ Пациентам с сепсисом, ишемической болезнью сердца (в том числе, инфарктом 

миокарда, стенокардией напряжения), миокардитом и другими кардиопатиями 

трансфузии эритроцитов рекомендованы при уровне гемоглобина < 80-100 г/л. 

¶ Пациентам старше 60 лет трансфузии эритроцитов показаны при уровне 

гемоглобина < 80-100 г/л. 

 

Показания к ЭСК при острой анемии вследствие массивной кровопотери 

¶ Кровопотеря, составляющая 15—30% от объема циркулирующей крови при наличии 

предшествующей анемии или сопутствующих кардиологических или 

пульмонологических заболеваниях. 

¶ Уровень гемоглобина ниже 70—90 г/л при активном кровотечении. 

¶ Уровень гемоглобина < 100 г/л у пациентов с черепно-мозговой травмой, 

субарахноидальным кровоизлиянием, хронической дыхательной недостаточностью, 
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ишемической болезнью сердца, кардиохирургических пациентов, пожилых 

пациентов  

¶ Рекомендуется соблюдение формулы 1:1:1, обозначающей должное соотношение 

эритроцитов, СЗП и тромбоцитов. 

 

Трансфузии концентрата тромбоцитов 

Считается, что пороговый уровень тромбоцитов у пациентов в стационаре, при 

котором проводятся профилактические трансфузии концентрата тромбоцитов, составляет 

10х109/л при условии отсутствия факторов риска кровотечения. Для амбулаторных 

пациентов это значение может быть увеличено. Медицинские манипуляции, например, 

установка центрального венозного катетера (ЦВК), являются условием к проведению 

профилактических трансфузий концентрата тромбоцитов при количестве тромбоцитов в 

периферической крови 20-30х109/л и ниже, а перед люмбальной пункцией или объемной 

операцией пороговый уровень тромбоцитов повышается до 50х109/л [81–83].  

 

Показания к переливанию концентрата тромбоцитов с профилактической целью приведены 

в табл. А3.6.1. 

 

Таблица А.3.6.1. Показания к переливанию концентрата тромбоцитов 

Показание 

Количество 

тромбоцитов в 

периферической крови 

Примечания 

Во время или после 

химиотерапии, в период 

миелотоксического 

агранулоцитоза 

Менее 10 ³ 109/л 

При синдроме повышенного 

потребления тромбоцитов* данный 

порог необходимо повысить 

Установка ЦВК Менее 30 ³ 109/л - 

Люмбальная пункция Менее 50 ³ 109/л - 

Объемные операции и 

малообъемные инвазивные 

вмешательства Менее 50 ³ 109/л 

Помимо профилактической 

трансфузии, необходимо 

резервирование концентрата 

тромбоцитов для проведения 

операции. Доза определяется 
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Показание 

Количество 

тромбоцитов в 

периферической крови 

Примечания 

массой тела пациента, а количество 

трансфузий — объемом операции 

ДВС-синдром Менее 50 ³ 109/л Как часть основной терапии ДВС- 

синдрома 

* Сепсис, пульмонологические заболевания, лихорадка. 

 

Показания к переливанию концентрата тромбоцитов с лечебной целью. 

Наличие у пациента геморрагического синдрома — прямое показание к переливанию 

концентрата тромбоцитов независимо от лабораторных показателей. Оценка тяжести 

геморрагического синдрома проводится по шкале ВОЗ (табл. А3.6.2). 

 

Таблица А3.6.2. Шкала кровотечений по ВОЗ 

1 степень (не требует трансфузии) 

Кровоточивость кожи и слизистых, включая полость рта 

Петехии менее 2 мм 

Пурпура менее 2,54 см в диаметре 

Экхимозы (очаги менее 10 см в диаметре) 

Ротоглоточные кровотечения 

Кровоизлияния в конъюнктиву 

Носовые кровотечения продолжительностью менее 1 часа, не требующие вмешательства 

Аномальные ациклические маточные кровотечения (менее двух прокладок в сутки) 

2 степень (в основном не требуют трансфузии) 

Экхимозы (более 10 см в диаметре) 

Гематомы 

Носовые кровотечения продолжительностью более 1 часа или требующие тампонады 

Кровоизлияния в сетчатку без ухудшения зрения 

Аномальные ациклические маточные кровотечения (более двух прокладок в сутки) 

Мелена, рвота с кровью, кровохарканье, гематурия, стул с кровью 

Кровотечения после инвазивных вмешательств, мышечно-суставные кровоизлияния 

3 степень (требуют трансфузии) 

Мелена 
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Рвота с кровью 

Кровохарканье 

Гематурия, включая непрекращающееся кровотечение без свертывания  

Аномальные маточные кровотечения 

Стул с кровью 

Носовое кровотечение  

Ротоглоточное кровотечение 

Кровотечения после инвазивных вмешательств, мышечно-суставные кровоизлияния или 

кровоизлияния в мягкие ткани 

4 степень (требуют трансфузии) 

Кровоизлияния в сетчатку с нарушением зрения 

Нефатальные кровоизлияния в ЦНС с неврологической симптоматикой 

Фатальные кровотечения вне зависимости от источника 

 

Расчет дозы концентрата тромбоцитов для трансфузий 

Количество концентрата тромбоцитов для трансфузии необходимо использовать из расчета 

50-70х109 тромбоцитов на 10 кг массы тела реципиента или 200-250х109 тромбоцитов на 

1м2 поверхности тела реципиента. 

Оптимальная доза для лечебных трансфузий — спорный вопрос; на основании общего 

консенсуса, терапевтические трансфузии должны увеличить количество тромбоцитов до 

уровня, обеспечивающего адекватный гемостаз [84].  

 

Критерии эффективности трансфузий концентрата тромбоцитов [85] 

ʂʣʠʥʠʯʝʩʢʠʤʠ ʢʨʠʪʝʨʠʷʤʠ эффективности трансфузии концентрата тромбоцитов 

являются прекращение или уменьшение выраженности спонтанной кровоточивости, 

отсутствие свежих геморрагий на коже и видимых слизистых. 

ʃʘʙʦʨʘʪʦʨʥʳʤʠ ʢʨʠʪʝʨʠʷʤʠ эффективности переливания тромбоцитов являются 

увеличение количества циркулирующих тромбоцитов — абсолютный прирост 

тромбоцитов (АПТ) или скорректированный прирост тромбоцитов (СПТ) через 1 час и 18—

24 ч после окончания трансфузии, а также показатели максимальной амплитуды на 

тромбоэластограмме. 

Трансфузию считают эффективной, если абсолютный прирост тромбоцитов через 

1 час составил 10х109/л от исходного уровня. Для стандартизации оценки эффективности 

трансфузий скорректированный прирост тромбоцитов рассчитывается по формуле и 

выражается в расчетных единицах (РЕ): 
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СПТ = (АПТ х площадь поверхности тела, м2) / количество перелитых тромбоцитов 

х 1011 

Трансфузию считают эффективной, если СПТ через 1 час составил > 7,5 РЕ, а СПТ 

через 24 ч > 4,5 РЕ. В случае неэффективности трансфузий необходимо определить 

возможные причины. При возникновении рефрактерности к трансфузиям или наличия в 

анамнезе посттрансфузионных реакций и осложнений показан индивидуальный подбор 

тромбоцитов донора, применение плазмафереза (см. Приложение «Лечебный цитаферез и 

плазмаферез при гематологических заболеваниях»). 

 

Трансфузии СЗП [84,86,87] 

Показания к переливанию СЗП: 

¶ Экстренная реверсия действия непрямых антикоагулянтов (варфарин**); 

переливают СЗП из расчета 5—8 мл/кг. 

¶ Коррекция дефицита известного фактора свертывания, для которого нет в наличии 

специфического концентрата. Для достижения 30% концентрации факторов в 

плазме необходимо переливать СЗП в количестве 10—15 мл/кг. 

¶ Коррекция геморрагического синдрома при увеличении (> 1,5 раз по сравнению с 

нормой) ПВ или АЧТВ. 

¶ Возмещение объема при проведении плазмафереза. 

¶ Дефицит антитромбина III в ходе терапии аспарагиназой**. СЗП вводят в дозе 3—

3,5 мл/кг/сут. 

Показания к переливанию криопреципитата 

¶ Гипофибриногенемия (< 1 г/л). 

¶ Периоперационный период или массивные кровотечения при уровне фибриногена 

< 1,5 г/л. 

Расчетная доза криопреципитата составляет 1 ед на 5 кг массы тела пациента или 15—20 ед 

при массе тела 70 кг. В 1 единице содержится: фибриногена не менее 140 мг, FVIII — не 

менее 70 МЕ. 

 

Качество компонентов крови, применяемых при сопроводительной терапии 

гематологических пациентов  

При гематологических заболеваниях с известными показаниями к неоднократным 

трансфузиям компонентов крови, с целью профилактики нежелательных реакций и 
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осложнений, связанных с трансфузиями, рекомендуется использование компонентов крови 

со следующими характеристиками [88–91]: 

¶ Лейкоредуцированные — содержание лейкоцитов в дозе переливаемой среды 

снижено до 1x106 клеток. 

¶ Облученные эритроциты и тромбоциты (гамма-излучение или рентегновское 

излучение в дозе 25—50 Гр). 

¶ Ограничение использования донорской плазмы путем использования 

взвешивающих растворов для эритроцитов. 

¶ После исследования донорской крови на маркеры вирусных инфекций посредством 

молекулярно-биологических методов. 

С целью повышения безопасности трансфузий дополнительно могут применяться 

следующие технологии: 

¶ Инактивация патогенов в концентрате тромбоцитов. 

¶ Применение добавочных растворов для замещения донорской плазмы в концентрате 

тромбоцитов. 

¶ Расширение спектра тестируемых маркеров вирусных инфекций (цитомегаловирус, 

вирус гепатита B, T-лимфотропный вирус человека и другие). 

Основные реакции и осложнения, связанные с трансфузией приведены в 

табл. А3.6.3. 

 

Таблица А3.6.3. Основные реакции и осложнения, связанные с трансфузией (переливанием) 

компонентов донорской крови 

Реакция 

(осложнение) 

Причина Лечение Обязательные и 

дополнительные 

лабораторные и 

инструментальные 

исследования* 

Острая сердечно-

сосудистая 

недостаточность, 

отек легких 

(синдром TACO, от 

transfusion 

Перегрузка объемом Симптоматическая 

терапия отека легких  
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Реакция 

(осложнение) 

Причина Лечение Обязательные и 

дополнительные 

лабораторные и 

инструментальные 

исследования* 

associated circulatory 

overload) 

Острое 

обусловленное 

трансфузией 

повреждение 

легких (синдром 

TRALI, от 

transfusion-related 

acute lung injury) 

Наличие донорских 

антилейкоцитарных 

антител в крови 

реципиента 

Глюкокортикоиды 

(преднизолон**, 30—

60 мг, или 

дексаметазон**, по 4—

8 мг) 

Симптоматическая 

терапия отека легких 

Обязательные: 

рентгенография 

органов грудной 

клетки 

Дополнительные: 

определение 

содержания 

антилейкоцитарных 

антител, определение 

содержания антител к 

цитоплазме 

нейтрофилов в крови 

Одышка, связанная 

с трансфузией 

(синдром TAD, от 

transfusion-

associated dyspnea) 

Острый 

респираторный 

дистресс-синдром, 

развивающийся в 

течение 24 часов 

после трансфузии 

Симптоматическая 

терапия 

 

Аллергические 

реакции 

(крапивница, 

анафилактический 

шок и др.) 

Крапивница: наличие 

антител к белкам 

плазмы 

Антигистаминные 

препараты (клемастин, 

2%, 2 мг, или другой 

препарат с аналогичным 

действием) 
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Реакция 

(осложнение) 

Причина Лечение Обязательные и 

дополнительные 

лабораторные и 

инструментальные 

исследования* 

Анафилактический 

шок: первичный 

иммунодефицит IgA у 

реципиента 

Противошоковая 

терапия 

Дополнительные: 

оценка уровня 

сывороточного IgA у 

реципиента 

Пострансфузионная 

артериальная 

гипотония (HTR, от 

post-transfusion 

hypotension) 

Сосудистая реакция, 

обусловленная 

выбросом 

брадикинина 

Симптоматическая 

терапия, в тяжелых 

случаях — применение 

вазопрессоров  

 

Гипертермическая 

(фебрильная) 

негемолитическая 

реакция (FNHTR, от 

febrile non-hemolytic 

transfusion reaction) 

Секреция цитокинов 

иммунокомпетентны

ми клетками, 

сопровождающаяся 

повышением 

температуры тела 

реципиента выше 

38 С̄ 

Антигистаминные 

препараты (клемастин 

2%, 2 мг, или другой 

препарат с аналогичным 

действием) 

Наркотические 

анальгетики 

(тримепиридин** 2%, 

2 мл) 

Глюкокортикоиды 

(преднизолон**, 30—

60 мг, или 

дексаметазон**, 4—

8 мг) 

Обязательные: 

микробиологическое 

(культуральное) 

исследование крови 

на стерильность 

Дополнительные: 

определение 

антилейкоцитарных 

антител, 

антитромбоцитарных 

антител, антител к 

нейтрофилам в 

сыворотке 

Острый гемолиз 

(AHTR, от acute 

hemolytic transfusion 

reaction) 

Иммунная реакция: 

наличие у реципиента 

антител к 

аллоантигенам 

Глюкокортикоиды 

(преднизолон**, 30—

60 мг, или 

Обязательные: 

определение в 

сыворотке 

свободного 
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Реакция 

(осложнение) 

Причина Лечение Обязательные и 

дополнительные 

лабораторные и 

инструментальные 

исследования* 

эритроцитов донора 

(ABO, резус-фактор и 

другая 

несовместимость)  

дексаметазон**, 4—

8 мг) 

Форсированный диурез 

(NaCl 0,9%, 2000—

3000 мл; фуросемид**, 

20—40 мг); проводится 

до купирования 

клинических 

проявлений гемолиза 

Контроль АД, ЦВД, 

объема и цвет мочи 

При неэффективности 

консервативной 

терапии или анурии —

плазмаферез и 

гемодиализ 

гемоглобина, 

билирубина; анализ 

мочи на 

гемоглобинурию 

Дополнительные: 

прямая проба Кумбса 

Неиммунная реакция: 

разрушение 

эритроцитов донора 

вследствие нарушения 

температурного 

режима или сроков 

хранения, 

несоблюдения правил 

подготовки к 

переливанию, 

смешивания с 

гипотоническим или 

гипертоническим 

растворами 

Обязательные: 

определение в 

сыворотке 

свободного 

гемоглобина, 

билирубина; анализ 

мочи на 

гемоглобинурию 

 

Отсроченный 

гемолиз (DHTR, от 

delayed hemolytic 

transfusion reaction) 

Внутриклеточный 

(тканевый) гемолиз в 

результате 

трансфузии 

несовместимых по 

аллоантигенам 

эритроцитов донора 

 Глюкокортикоиды 

(преднизолон**, 30—

60 мг, или 

дексаметазон**, 4—

8 мг) 

Форсированный диурез 

(NaCl 0,9%, 2000—

Обязательные: 

определение в 

сыворотке 

свободного 

гемоглобина, 

билирубина; анализ 

мочи на 
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Реакция 

(осложнение) 

Причина Лечение Обязательные и 

дополнительные 

лабораторные и 

инструментальные 

исследования* 

Аллоиммунизация 

отмечается в период 

от 24 часов до 28 дней 

после трансфузии 

3000 мл; фуросемид** 

20—40 мг); проводится 

до купирования 

клинических 

проявлений гемолиза 

Контроль АД, ЦВД, 

объема и цвет мочи 

При неэффективности 

консервативной 

терапии или анурии —

плазмаферез и 

гемодиализ 

гемоглобинурию; 

прямая проба Кумбса 

Дополнительные: 

выявление 

антиэритроцитарных 

аллоантител с новой 

специфичностью 

Отсроченная 

серологическая 

трансфузионная 

реакция (DSTR, от 

delayed serologic 

transfusion reaction) 

Непосредственно 

после трансфузии 

признаки гемолиза 

отсутствуют; в срок от 

24 ч до 28 дней после 

трансфузии у 

реципиента 

выявляются новые 

антиэритроцитарные 

аллоантитела 

 Обязательные: 

прямая проба Кумбса 

Посттрансфузионна

я реакция 

«трансплантат 

против хозяина» 

(TA-GVHD, от 

Введение 

иммунокомпетентных 

клеток донора (T-

лимфоцитов) 

иммунокомпрометиро

Глюкокортикоиды Обязательные: общий 

и биохимический 

(активность АЛТ, 

АСТ, ЩФ, уровень 

билирубина) анализ 
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Реакция 

(осложнение) 

Причина Лечение Обязательные и 

дополнительные 

лабораторные и 

инструментальные 

исследования* 

transfusion-

associated graft-

versus-host-disease) 

ванному реципиенту 

приводит к их 

пролиферации и 

дифференцировке в 

организме 

реципиента, что 

вызывает 

повреждение клеток 

реципиента, 

экспрессирующих 

HLA-антигены I и 

II классов (кожа, 

ЖКТ, печень, 

селезенка, костный 

мозг) 

Характерны кожная 

эритема, диарея, 

поражение печени с 

гепатомегалией 

Синдром может 

развиваться в сроки от 

2 дней до 6 недель 

после трансфузии 

крови, коагулограмма 

(уровень 

фибриногена), 

биопсия кожи с 

гистологическим 

исследованием (при 

наличии кожной 

эритемы) 

Дополнительные: 

исследование; УЗИ 

брюшной полости 

Пострансфузионная 

пурпура (PTP, от 

post-transfusion 

purpura) 

Образование антител 

к тромбоцитам или 

лейкоцитам (анти-

HLA, анти-HPA) через 

5—12 дней после 

Глюкокортикоиды  Обязательные: общий 

анализ крови, 

выявление 

антилейкоцитарных 
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Реакция 

(осложнение) 

Причина Лечение Обязательные и 

дополнительные 

лабораторные и 

инструментальные 

исследования* 

трансфузии, 

проявляющееся 

выраженной 

тромбоцитопенией и 

геморрагическим 

синдромом 

аллоантител (анти-

HLA) в сыворотке 

Дополнительные: 

определение 

содержания 

антитромбоцитарных 

антител 

Другие Септический шок при 

переливании 

инфицированного 

компонента крови 

Антибактериальная 

терапия широкого 

спектра действия, 

противошоковая 

терапия 

Обязательные: 

микробиологическое 

(культуральное) 

исследование крови 

на стерильность 

Перегрузка железом 

(гемосидероз) органов 

в результате 

множественных 

переливаний 

эритроцитов 

Комплексообразующие 

средства 

(деферазирокс**, 15—

20 мг/кг или другой 

препарат с аналогичным 

действием) 

Обязательные: 

определение уровня 

ферритина в 

сыворотке (не должен 

превышать 

1000 мкг/л) 

* Контейнер с компонентом крови, при трансфузии которого возникла реакция или 

осложнение, передается в установленном порядке для оценки параметров качества и 

безопасности. 

 

Степень тяжести посттрансфузионных реакции и осложнений можно определить по 

шкале, приведенной в табл. А3.6.4. 

 

Таблица А3.6.4. Шкала степени тяжести реакции или осложнения 
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Категория Определение 

0 Реакции и осложнений нет 

1 Легкой степени: температура <38 C̄, другие незначительные симптомы, 

без долгосрочных патологических последствий. Не требует 

терапевтического вмешательства 

2 Средней степени: симптомы, требующие терапевтического 

вмешательства, стабильные гемодинамические и вентиляционные 

показатели, возможны долгосрочные последствия (например, 

аллосенсибилизация в качестве причины рефрактерности к трансфузиям) 

3 Тяжелой степени (непосредственная угроза жизни реципиента): 

нестабильные гемодинамические и вентиляционные показатели 

4 Смерть от осложнения, выявленного в первые 24 часов после трансфузии 

 

Премедикация перед проведением трансфузии компонентов донорской крови 

Для профилактики нежелательных реакций на трансфузию при неоднократном 

проведении трансфузий компонентов крови может потребоваться премедикация. Алгоритм 

выбора премедикации перед проведением трансфузии компонентов донорской крови 

приведен в табл. А3.6.5. 

 

Таблица А3.6.5. Выбор премедикации перед проведением трансфузии компонентов 

донорской крови 

Вид реакции или 

осложнения, 

связанный с 

переливанием 

донорской крови 

и/или её 

компонентов, 

зафиксированных 

при предыдущих 

трансфузиях 

Наименование 

компонента 

донорской крови, 

показанного для 

предстоящей 

трансфузии 

Премедикация перед предстоящей 

трансфузией 

А. Пациент без трансфузий донорской крови и/или её компонентов в анамнезе 

- Любой компонент 

донорской крови 

10 мл 10% кальция глюконата** в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 
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Вид реакции или 

осложнения, 

связанный с 

переливанием 

донорской крови 

и/или её 

компонентов, 

зафиксированных 

при предыдущих 

трансфузиях 

Наименование 

компонента 

донорской крови, 

показанного для 

предстоящей 

трансфузии 

Премедикация перед предстоящей 

трансфузией 

Б. Пациент с трансфузией донорской крови и/или её компонентов без реакций или 

осложнений в анамнезе* 

- Любой компонент 

донорской крови 

10 мл 10% кальция глюконата** в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 

В. Пациент с трансфузией донорской крови и/или её компонентов с реакциями или 

осложнениями на в анамнезе 

I. Аллергические реакции (крапивница, бронхоспазм, отек Квинке, 

анафилактический шок и др.) в зависимости от степени тяжести 

1) Аллергическ

ие реакции легкой 

степени 

 

Любой компонент 

донорской крови 

10 мл 10% кальция глюконата** в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 

2) Аллергическ

ие реакции средней 

тяжести 

(протекающие без 

нарушений 

гемодинамических и 

вентиляционных 

показателей) 

Компонент донорской 

крови, вызвавший 

реакцию ранее 

10 мл 10% кальция глюконата** и 2 мл 

клемастина гидрофумарата 1 мг/мл (либо 

1 мл дифенгидрамина** 10 мг/мл, либо 1 

мл хлоропирамина** 20 мг/мл) в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 

Другие компоненты 

донорской крови (не 

вызывавшие реакции 

ранее) 

10 мл 10% кальция глюконата** в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 

3) Тяжелые 

аллергические 

реакции 

Любой компонент 

донорской крови 

10 мл 10% кальция глюконата** и 2 мл 

клемастина гидрофумарата 1 мг/мл (либо 

1 мл дифенгидрамина** 10 мг/мл, либо 1 
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Вид реакции или 

осложнения, 

связанный с 

переливанием 

донорской крови 

и/или её 

компонентов, 

зафиксированных 

при предыдущих 

трансфузиях 

Наименование 

компонента 

донорской крови, 

показанного для 

предстоящей 

трансфузии 

Премедикация перед предстоящей 

трансфузией 

(протекающие с 

нарушением 

гемодинамических и 

вентиляционных 

показателей) 

мл хлоропирамина** 20 мг/мл) в 100 мл 

0,9% раствора NaCl в/в капельно. 

Возможно разовое применение 

глюкокортикостероидов** 

(следует ʩʦʦʪʥʝʩʪʠ потенциальные ʨʠʩʢ

ʠ и ожидаемую ʧʦʣʴʟʫ). 

Уменьшение скорости трансфузии. 

I. Однократная гипертермическая фебрильная негемолитическая реакция 

(ФНР) в анамнезе 

4) Однократная 

ФНР в анамнезе 

Любой компонент 

донорской крови 

10 мл 10% кальция глюконата** в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 

II.  Многократные (≥2) гипертермические фебрильные негемолитические 

реакции (ФНР) в анамнезе 

1) Протекающи

е без потрясающего 

озноба 

Компонент донорской 

крови, вызвавший 

реакцию ранее 

10 мл 10% кальция глюконата** и 2 мл 

клемастина гидрофумарата 1 мг/мл (либо 

1 мл дифенгидрамина** 10 мг/мл, либо 1 

мл хлоропирамина** 20 мг/мл) в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно. 

При сохраняющихся ФНР, несмотря на 

добавление антигистаминных 

препаратов, дополнительно за 60 минут 

до трансфузии ввести 250-650 мг 

парацетамола** в 250 мл 0,9% раствора 

NaCl** в/в капельно (не рекомендовано у 
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Вид реакции или 

осложнения, 

связанный с 

переливанием 

донорской крови 

и/или её 

компонентов, 

зафиксированных 

при предыдущих 

трансфузиях 

Наименование 

компонента 

донорской крови, 

показанного для 

предстоящей 

трансфузии 

Премедикация перед предстоящей 

трансфузией 

пациентов с нейтропенией, глубокой 

тромбоцитопенией). 

Другие компоненты 

донорской крови (не 

вызывавшие реакции 

ранее) 

10 мл 10% кальция глюконата** в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 

2) Протекающи

е с потрясающим 

ознобом 

Компонент донорской 

крови, вызвавший 

реакцию ранее 

10 мл 10% кальция глюконата** и 2 мл 

клемастина гидрофумарата 1 мг/мл (либо 

1 мл дифенгидрамина** 10 мг/мл, либо 1 

мл хлоропирамина** 20 мг/мл) в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно. В 

случае сохранения тяжелых реакций 

возможно дополнительное введение 0,5-1 

мл 2% тримепиридина** в 100 мл 0,9% 

раствора NaCl в/в капельно (до или 

параллельно с трансфузией). 

Возможно разовое применение 

глюкокортикостероидов*** 

(следует ʩʦʦʪʥʝʩʪʠ потенциальные ʨʠʩʢ

ʠ и ожидаемую ʧʦʣʴʟʫ). 

Уменьшение скорости трансфузии. 

Другие компоненты 

донорской крови (не 

10 мл 10% кальция глюконата** и 2 мл 

клемастина гидрофумарата 1 мг/мл (либо 

1 мл дифенгидрамина** 10 мг/мл, либо 1 
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Вид реакции или 

осложнения, 

связанный с 

переливанием 

донорской крови 

и/или её 

компонентов, 

зафиксированных 

при предыдущих 

трансфузиях 

Наименование 

компонента 

донорской крови, 

показанного для 

предстоящей 

трансфузии 

Премедикация перед предстоящей 

трансфузией 

вызывавшие реакции 

ранее) 

мл хлоропирамина** 20 мг/мл) в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 

III.  Отсроченная серологическая трансфузионная реакция: 

установленное наличие антиэритроцитарных антител: положительная непрямая проба 

Кумбса при определении индивидуальной совместимости крови донора и реципиента в 

лаборатории иммуногематологии или если таковая не проводилась, ЛИБО 

предполагаемое - при эритроцитарном химеризме 

Отсроченная 

серологическая 

трансфузионная 

реакция  

Любой компонент 

донорской крови 

10 мл 10% кальция глюконата** в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно. 

IV.  Острый или отсроченный иммунный гемолиз 

1) Гемолиз в 

анамнезе 

(клинических 

признаков гемолиза 

в настоящее время 

нет) 

Любой компонент 

донорской крови 

10 мл 10% кальция глюконата** в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 

2) Активный 

гемолиз (признаки 

гемолиза 

сохраняются) 

Эритроцитсодержащи

е компоненты 

донорской крови 

10 мл 10% кальция глюконата** в 250-

500 мл 0,9% раствора NaCl** в/в 

капельно. 

При высоком риске дальнейшего 

усиления иммунного гемолиза следует 

индивидуально рассмотреть возможность 
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Вид реакции или 

осложнения, 

связанный с 

переливанием 

донорской крови 

и/или её 

компонентов, 

зафиксированных 

при предыдущих 

трансфузиях 

Наименование 

компонента 

донорской крови, 

показанного для 

предстоящей 

трансфузии 

Премедикация перед предстоящей 

трансфузией 

введения глюкокортикостероидов***, 

ритуксимаба**. 

Концентрат 

тромбоцитов, 

свежезамороженная 

плазма, 

криопреципитат, 

криосупернатант 

10 мл 10% кальция глюконата** в 500 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 

V. Посттрансфузионная болезнь «трансплантат против хозяина» 

Посттрансфузионна

я болезнь 

«трансплантат 

против хозяина» 

Любой компонент 

донорской крови 

10 мл 10% кальция глюконата** в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 

VI.  Посттрансфузионная пурпура:  

наличие антилейкоцитарных и (или) специфических антитромбоцитарных антител, 

рефрактерность к трансфузиям тромбоцитсодержащих сред 

Посттрансфузионна

я пурпура  

Индивидуально 

подобранный 

концентрат 

тромбоцитов методом 

адгезии на твердой 

фазе / в 

лимфоцитотоксическо

м тесте 

10 мл 10% кальция глюконата** и 2 мл 

клемастина гидрофумарата 1 мг/мл (либо 

1 мл дифенгидрамина** 10 мг/мл, либо 1 

мл хлоропирамина** 20 мг/мл) в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 
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Вид реакции или 

осложнения, 

связанный с 

переливанием 

донорской крови 

и/или её 

компонентов, 

зафиксированных 

при предыдущих 

трансфузиях 

Наименование 

компонента 

донорской крови, 

показанного для 

предстоящей 

трансфузии 

Премедикация перед предстоящей 

трансфузией 

Концентрат 

тромбоцитов с 

невозможностью 

проведения 

индивидуального 

подбора 

10 мл 10% кальция глюконата** и 2 мл 

клемастина гидрофумарата 1 мг/мл (либо 

1 мл дифенгидрамина** 10 мг/мл, либо 1 

мл хлоропирамина** 20 мг/мл) в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно. 

Индивидуально рассмотреть 

возможность разового введения 

глюкокортикостероидов*** с целью 

снижения дальнейшей аллоиммунизации 

и уменьшения выраженности возможной 

посттрансфузионной реакции или 

осложнений на данную трансфузию 

(следует ʩʦʦʪʥʝʩʪʠ потенциальные ʨʠʩʢ

ʠ и ожидаемую ʧʦʣʴʟʫ). 

Другие компоненты 

донорской крови 

10 мл 10% кальция глюконата** в 100 мл 

0,9% раствора NaCl** в/в капельно 

* Предшествующие реакции и осложнения, связанные с трансфузией донорской крови и 

(или) ее компонентов, не влияющие на объем последующей премедикации при проведении 

трансфузионной терапии: 

¶ Иммунные: 

o Обусловленное трансфузией острое повреждение легких 

o Обусловленная трансфузией одышка 

¶ Неиммуные: 

o Обусловленная трансфузией циркуляторная перегрузка 

o Посттрансфузионная гипертензия 
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o Острый неиммунный гемолиз 

o Септический шок 

o Хроническая перегрузка железом 

 

Решение вопроса о введении глюкокортикостероидов и выбор дозы зависит от 

выраженности посттрансфузионной реакции или осложнения в анамнезе, степени тяжести 

сопутствующей патологии – инфекционные осложнения (особенно в период глубокой 

нейтропении), сахарный диабет, артериальная гипертензия и другие. 

Глюкокортикостероидные препараты в эквивалентных дозировках, применяемые в 

качестве премедикации перед трансфузией: 10-50 мг преднизолона**, либо 2-6 мг 

дексаметазона**, либо 25-100 мг гидрокортизона**, либо 62,5-250 мг 

метилпреднизолона**.  

 

 

ʇʨʠʣʦʞʝʥʠʝ ɹ. ɸʣʛʦʨʠʪʤʳ ʜʝʡʩʪʚʠʡ ʚʨʘʯʘ 

Приложение Б1. Алгоритм выбора первой линии терапии пациента с ХЛЛ/ЛМЛ 

 

 

  

Приложение Б2. Алгоритм выбора терапии рецидива ХЛЛ/ЛМЛ 
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ʇʨʠʣʦʞʝʥʠʝ ɺ. ʀʥʬʦʨʤʘʮʠʷ ʜʣʷ ʧʘʮʠʝʥʪʦʚ 

Хронический лимфоцитарный лейкоз (ХЛЛ) представляет собой онкологическое 

заболевание, поражающее клетки крови и костного мозга. При хроническом ХЛЛ костный 

мозг вырабатывает патологически измененные, не способные выполнять свои функции 

лимфоциты. Они накапливаются в крови и различных органах и вытесняют нормальные 

клетки крови. Слово «хронический» в названии указывает, что это заболевание протекает 

доброкачественно. 

Лимфомой из малых лимфоцитов (ЛМЛ) называется особое проявление 

хронического ХЛЛ, при котором патологические лимфоциты накапливаются не в крови или 

костном мозге, а в лимфатических узлах. 

Еще 10 лет назад считалось, что ХЛЛ/ЛМЛ заболевают в основном пожилые люди. 

Однако по мере улучшения диагностики оказалось, что это заболевание может возникать и 

у молодых людей (40–50 лет), причем в этом возрасте оно протекает менее благоприятно. 

Врач может заподозрить ХЛЛ/ЛМЛ, опираясь на Ваши жалобы и обнаружив 

соответствующие симптомы при осмотре. В этом случае будет необходимо пройти ряд 

обследований, включая анализ крови и костного мозга. При ХЛЛ самый важный анализ – 

это анализ крови, без него диагноз не ставится. В анализе крови выявляется увеличение 

числа лимфоцитов. Диагноз обязательно подтверждается специальным исследованием – 

иммунофенотипированием лимфоцитов. Могут понадобиться и другие уточняющие 

диагноз исследования. При ЛМЛ диагноз ставится по результатам гистологического и 

иммуногистохимического исследования пораженного лимфатического узла. 

К сожалению, на сегодняшний день ХЛЛ/ЛМЛ неизлечим. Однако у некоторых 

пациентов необходимость в лечении не возникает никогда – ХЛЛ/ЛМЛ может оставаться в 

стабильном состоянии в течение многих лет и даже десятилетий. Было проведено много 

исследований, в которых сравнивалось выжидательное наблюдение и раннее начало 

терапии (сразу после установления диагноза). Оказалось, что лечение на ранних этапах 

никакого преимущества не дает, но вызывает токсические эффекты. Поэтому тактика 

ведения ХЛЛ/ЛМЛ выстраивается с учетом течения этой болезни – лечение применяют по 

мере необходимости, поскольку оно само по себе небезопасно, и тактика выжидательного 

наблюдения остается стандартом для многих пациентов. 

Если имеются четкие признаки прогрессирования заболевания – устойчивый рост 

лимфоцитоза, увеличение лимфатических узлов, селезенки, появление анемии и 

тромбоцитопении, врач предложит определенный курс лечения. 

 

Выбирая лечение, доктор учитывает: 
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• состояние болезни (клиническую картину и прогностические факторы); 

• состояние пациента (возраст, сопутствующие заболевания); 

• какое лечение проводилось раньше и когда наступил рецидив. 

В результате у большинства пациентов заболевание удается эффективно контролировать 

современными лекарствами.  
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Приложение Г. Шкалы оценки, вопросники  

и другие оценочные инструменты состояния пациента, приведенные в клинических 

рекомендациях 

 

Приложение Г1. Шкала оценки общего состояния пациента ECOG 

Клиническая оценка общего состояния пациента с ХЛЛ/ЛМЛ проводится по шкале, 

разработанной Восточной объединенной онкологической группой (Eastern Cooperative 

Oncology Group) [92]. 

Оригинальное название: The ECOG Scale of Performance Status 

Источник: Oken M.M. et al. Toxicity and response criteria of the Eastern Cooperative Oncology 

Group // Am. J. Clin. Oncol. 1982. Vol. 5, № 6. P. 649–65 [92] 

Тип: шкала оценки 

Назначение: клиническая оценка общего состояния пациента  

Содержание и интерпретация:  

Статус (баллы) Описание общего состояния пациента 

0 Пациент полностью активен, способен выполнять все, как и до 

заболевания 

1 Пациент неспособен выполнять тяжелую, но может выполнять 

легкую или сидячую работу (например, легкую домашнюю или 

канцелярскую работу) 

2 Пациент лечится амбулаторно, способен к самообслуживанию, но не 

может выполнять работу. Более 50% времени проводит активно – в 

вертикальном положении. 

3 Пациент способен лишь к ограниченному самообслуживанию, 

проводит в кресле или постели более 50% времени бодрствования 

4 Инвалид, совершенно не способен к самообслуживанию, прикован к 

креслу или постели 

5 Смерть 

 

Приложение Г2. Шкала оценки коморбидности CIRS 

Клиническая оценка коморбидности пациента с ХЛЛ/ЛМЛ может проводиться по 

Кумуляционной шкале коморбидности [93]. 

Оригинальное название: Cumulative Illness Rating Scale 

Источник: Linn, B. et al. Cumulative Illness Rating Scale. Journal of the American Geriatrics 

Society [93]. 
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Тип: шкала оценки 

Назначение: клиническая оценка коморбидности  

Содержание и интерпретация:  

 

 Баллы 

 0 1 2 3 4 

Болезни сердца      

Болезни сосудов (кровеносных и лимфатических)      

Болезни крови (костного мозга, селезенки и 

периферической крови 

     

Болезни органов дыхательной системы (трахеи, бронхов 

и легких) 

     

Болезни органов чувств (глаз, носа, ушей, глотки и 

гортани) 

     

Болезни органов верхних отделов пищеварительной 

системы (пищевода, желудка, двенадцатиперстной 

кишки, поджелудочной железы (не включая СД) и 

желчного пузыря) 

     

Болезни органов нижних отделов пищеварительной 

системы (тонкого и толстого кишечника) 

     

Болезни печени      

Болезни почек      

Болезни органов мочеполовой системы (мочеточников, 

мочевого пузыря, мочеиспускательного канала, 

предстательной железы и половых органов) 

     

Болезни органов опорно-двигательной системы (мышц, 

суставов, костей) и кожных покровов 

     

Болезни органов центральной и периферической нервной 

системы (головного мозга, спинного мозга и нервов) 

     

Болезни органов эндокринной системы и нарушения 

метаболизма (включая сахарный диабет) 

     

Психические нарушения      

Сумма баллов  
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Оценка органов и систем: 

0 баллов: отсутствие заболеваний в этой системе органов или наличие патологии, которая 

не мешает нормальной жизнедеятельности, не влияет на прогноз и не требует лечения.  

1 балл: лёгкие отклонения от нормы или перенесенные в прошлом заболевания.  

2 балла: заболевание, при котором необходимо назначение медикаментозной терапии.  

3 балла: заболевание, ставшее причиной инвалидности.  

4 балла: жизнеугрожающее заболевание, требующее проведения неотложной терапии. 

 


