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Всем пациентам с подозрением на ВКЛ �j�_�d�h�f�_�g�^�m�_�l�k�y выполнить молекулярно-
генетическое исследование мутации BRAFV600E в лимфоцитах крови или костного мозга в
качестве основного диагностического метода, необходимого для подтверждения и
формулирования диагноза [3,5,11,12,16,17].
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Всем пациентам с подозрением на ВКЛ при неоднозначных данных предыдущих этапов
обследования (сомнительный результат иммунофенотипирования, трепанобиопсии,
отсутствие мутации BRAF) �j�_�d�h�f�_�g�^�m�_�l�k�y выполнить патолого-анатомическое
исследование биопсийного (операционного) материала костного мозга с применением
иммуногистохимических методов в качестве дополнительного диагностического метода,
важного для подтверждения диагноза [5,11,12].
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лимфоцитоза и моноцитопении, уменьшение размера селезенки и висцеральной
лимфаденопатии). При снижении лимфоцитоза в крови примерно до 50 % применение
интерферона  зав ершают и проводят курс химиотерапии кладрибином.

На фоне курса лечения кладрибином отмечаются закономерная лимфопения и одновременно
прирост тромбоцитов и уровня гемоглобина. В течение первого месяца отмечается увеличение
форменных элементов крови, однако полное восстановление гемограммы может потребовать
нескольких месяцев, поэтому при наличии положительной динамики показателей крови
полнота костномозговой ремиссии оценивается не ранее чем через 6–12 мес. после окончания
химиотерапии.

Большинством исследователей приняты следующие критерии ремиссии и минимальной
остаточной болезни [5,12]:

�D�j�b�l�_�j�b�b���i�h�e�g�h�c���j�_�f�b�k�k�b�b��

отсутствие цитопении: уровни гемоглобина >120 г/л, нейтрофилов >1,5  10 /л, тромбоцитов
>100  10 /л;
отсутствие органомегалии: нормализация размера селезенки, висцеральных ЛУ;
отсутствие «ворсинчатых» лимфоцитов в периферической крови и <1 % в костном мозге.

 

Некоторые исследователи выделяют полную ремиссию с резидуальной болезнью при наличии
1–5 % «ворсинчатых» лимфоцитов в костном мозге.

�D�j�b�l�_�j�b�b���q�Z�k�l�b�q�g�h�c���j�_�f�b�k�k�b�b��

отсутствие цитопении: уровни гемоглобина >120 г/л, нейтрофилов >1,5  10 /л, тромбоцитов
>100  10 /л;
уменьшение органомегалии и инфильтрации костного мозга более чем на 50 %;
отсутствие «ворсинчатых» лимфоцитов в периферической крови, но >5 % в костном мозге.

Улучшением считается нормализация одного из параметров без ухудшения других.

Длительной считается ремиссия ВКЛ более 5 лет.

�J�_�a�b�k�l�_�g�l�g�h�k�l�v�����j�_�n�j�Z�d�l�_�j�g�h�k�l�v��

Поскольку при ВКЛ эффективность терапии оценивается в динамике на протяжении
нескольких недель лечения, судить о резистентности к интерферону-a можно не ранее чем
через 2 мес. непрерывной терапии, а о резистентности к терапии кладрибином – не ранее чем
через 1 мес. после проведения курса (при условии исчезновения «ворсинчатых лимфоцитов из
крови на фоне лечения).

�D�j�b�l�_�j�b�b���j�_�a�b�k�l�_�g�l�g�h�k�l�b���d���l�_�j�Z�i�b�b��
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уровень гемоглобина <120 г/л, количество нейтрофилов <1,5  10 /л, количество
тромбоцитов <100  10 /л;
в крови >5 % «волосатых клеток»;
уменьшение числа «волосатых клеток» в костном мозге менее чем на 50 %;
уменьшение размера селезенки менее чем на 50 % или нарастание размера селезенки,
появление висцеральной лимфаденопатии, несмотря на лечение.

�D�j�b�l�_�j�b�b���j�_�p�b�^�b�\�Z��

наличие клона популяции лимфоцитов с маркерами ВКЛ в крови или костном мозге;
нарастание размера селезенки, обусловленное лейкозным поражением.
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- другое (уточнить):

Содержание (шаблон):

Пояснение: Проводится оценка имеющихся факторов риска и подсчет суммы баллов.

Ключ (интерпретация):  0-3 балла – низкий риск, ≥4 баллов – высокий риск развития ВТЭО


