
Общий алгоритм лечения ЭТ



Увеличение 
Т/ц до > 

1500 ×109/л

Т/ц =1000-
1500 ×109/л

Наблюдение или Низкие 
дозы Аспирина (при 

активности кофактора 
ристоцетина более 30%)

Анагрелид

Анагрелид +/- Низкие дозы Аспирина 
(при активности кофактора

ристоцетина более 30%)

Интерферон α 
Эпигенетическая 
терапия
Ингибиторы mTOR 
Гидроксимочевина

JAK2-
ингибиторы
Интерферон α 
Гидроксимочевина
Ингибиторы mTOR
Эпигенетическая
терапия
Если Возраст>70 
лет –
радиоактивный
фосфор (или
миелосан или
другие
алкилирующие
агенты)

ДИАГНОЗ ЭТ

Модификация образа жизни 
(сердечно-сосудистых факторов 
риска); статины

Да

Нет

JAK2+

Высокий 
риск

Подходы при особых 
ситуациях

•БЕРЕМЕННОСТЬ: 

Наблюдение или Низкие 
дозы Аспирина
Гепарины 

Интерферон α

•ТРОМБОЗЫ 

КРУПНЫХ СОСУДОВ: 

Тромбоцитаферез

Гепарины 

Гидроксимочевина

Интерферон α 

Ангиохирургическая

помощь

•ПОДГОТОВКА к 

ХИРУРГИЧЕСКОЙ

ОПЕРАЦИИ: 

Гидроксимочевина

•ВЫРАЖЕННЫЙ ЗУД:  

JAK2-ингибиторы, 

Интерферон α 

Фотохимиотерапия

•ЭВОЛЮЦИЯ ЭТ:        

JAK2-ингибиторы, IMIDs,                

Даназол, стероиды, 

Экспериментальная

химиотерапия + алло-ТСК

ДаНет



Критерии оценки ответа на 
лечение у больных ЭТ 

(European Leukemia Net and International 
Working Group-Myeloproliferative Neoplasms

Research and Treatment, 2013)



Полная ремиссия Критерии

А Стойкое* разрешение связанных с болезнью симптомов включая пальпируемую 

гепатоспленомегалию, улучшение «больших» симптомов,** И

В Стойкая ремиссия по периферической крови, определяемая как тромбоциты  ≤ 

400×109/л, лейкоциты < 10×109/л, отсутствие лейкоэритробластоза, И

С Без признаков прогрессирования заболевания и отсутствие любых геморрагических 

или тромботических событий, И

D Костномозговая гистологическая ремиссия, определяемой как исчезновение 

гиперплазии мегакариоцитов и отсутствие ретикулинового фиброза >1 степени

Частичная ремиссия

А Стойкое* разрешение связанных с болезнью симптомов включая пальпируемую 

гепатоспленомегалию, улучшение «больших» симптомов, И

В Стойкая ремиссия по периферической крови, определяемая как тромбоциты  ≤ 

400×109/л, лейкоциты < 10×109/л, отсутствие лейкоэритробластоза, И

С Без признаков прогрессирования заболевания и отсутствие любых геморрагических 

или тромботических событий, И

D Без костномозговой гистологической ремиссии,  определяемой как персистирование

гиперплазии мегакариоцитов

Нет ответа Любой ответ, который не соответствует частичной ремиссии

Прогрессирование заболевания Трансформация в ИП, пост-ЭТ миелофиброз, миелодиспластический синдром или 

острый лейкоз

Молекулярный ответ не требуется для оценки полной или частичной ремиссии. Оценка молекулярного ответа требует 

анализа гранулоцитов в периферической крови. Полный ответ определяется как эрадикация существовавших 

отклонений. Частичный ответ применим только к пациентам, имевших до начала лечения, как минимум, 20% 

мутантных аллелей. Частичный ответ определяется как снижение ≥50% аллельной массы.

* – на протяжении как минимум 12 недель

** – улучшение «больших симптомов» – снижение ≥10 пунктов по совокупной шкале MPN-SAF TSS


