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NCCN Guidelines Version 1.2021
Первичный миелофиброз – низкий риск

ПМФ
Низкий риск

(Оценка симптомов
при помощи 

опросника MPN-10)

Бессимптомное 
течение

Наблюдение
или

Клинические 
исследования

Наблюдение и оценка 
симптомов заболевания 
при помощи опросника 

MPN-10 каждые 3-6 
месяцев

Продолжение 
наблюдения при 
бессимптомном 

течении
При появлении 

симптомов пациенты 
переходят в группу 

«симптоматических»

Наличие
симптоматики

Клинические 
исследования

или
Руксолитиниб

или
Пэгинтерферон

альфа-2а
или

Гидроксикарбамид

Наблюдение и оценка 
симптомов 

заболевания при 
помощи опросника 
MPN-10 каждые 3-6 

месяцев

Ответ достигнут
Продолжение 

лечения и  
наблюдения

Отсутствие ответа 
или 

Потеря ответа

Замена препарата на  
другой, ранее не 

применяемый для 
лечения

Прогрессия 
заболевания

Терапия  ПМФ 
высокого риска или  

ОМЛ 
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Первичный миелофиброз – высокий риск

Высокий  риск ПМФ
(Оценка симптомов

при помощи 
опросника MPN-10)

Уровень 
тромбоцитов    

<50 х 109/л

Не кандидат на  
трансплантацию

Клинические 
исследования

Уровень 
тромбоцитов    

>50 х 109/л

Кандидат на 
трансплантацию

Алло - ТСКК

Не кандидат на  
трансплантацию

Руксолитиниб
или

Федратиниб
(не 

зарегистрирован  в 
РФ)
или

Клинические 
исследования

- Оценка ответа
- Оценка 

симптомов при 
помощи опросника  

MPN-10 
для исключения 

прогрессии 
заболевания 
каждые 3- 6 

месяцев

Ответ 
достигнут

Продолжение  
лечения и 

оценивание 
ответа 

Отсутствие ответа
или 

Потеря ответа

Клинические 
исследования 

или
Другой ингибитор 

JAK,
не  

применявшийся 
ранее

Прогрессия 
заболевания Лечение ОМЛ 

Не кандидат на 
трансплантацию

с наличием 
симптоматической 

анемии

Лечение анемии 
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Первичный миелофиброз - лечение анемии

Исключить  
сопутствующие причины 

анемии
(кровопотерю, дефицит 
железа, витамина В12 и 

фолиевой кислоты, 
гемолиз) 

Эндогенный 
эритропоэтин

сыворотки крови
<500ммоль/мл

Применение эритропоэз-
стимулирующих агентов 

(дарбэпоэтин или 
эритропоэтин альфа)

или
Клинические 

исследования

Ответ достигнут Продолжение терапии

Отсутствие ответа
или

Потеря ответа

Эндогенный 
эритропоэтин

сыворотки крови 
≥ 500ммоль/мл

Клинические 
исследования

Или
Даназол

или 
Схемы 

незарегистрированные в 
РФ 

(леналидомид±преднизолон
или

талидомид± преднизолон
или

Луспатерцепт)

Ответ достигнут Продолжение терапии

Отсутствие ответа
или 

Потеря ответа

Лечение сопутствующих 
причин (при наличии):
Возмещение дефицита 
железа, витамина В12 

или фолиевой кислоты
Лечение клинически 
значимого гемолиза
Трансфузии лейко-

редуцированной 
эритроцитной взвеси



NCCN Guidelines Version 1.2021
Истинная полицитемия – низкий риск

ИП
Низкий 

риск

- Устранить 
кардио-

васкулярные
фактора риска

- Аспирин               
(81- 100 мг/сутки)

- Флеботомия
для поддержания 

уровня 
гематокрита < 45%

- Тщательное 
наблюдение на 

предмет тромбозов 
или кровотечений

- Оценка 
необходимости 

начала 
циторедуктивной

терапии
- Оценка симптомов 

заболевания при 
помощи опросника  
MPN-10 каждые 3-6 
месяцев или чаще 

при наличии 
клинической 

необходимости

- Отсутствие 
симптомов
- Отсутствие 

необходимости в 
циторедуктивной

терапии

- Аспирин
- Флеботомии

- Наличие 
симптоматики

или
- Необходимость 
циторедуктивной

терапии

- Возникновение  тромбозов 
или кровотечений, связанных с 

заболеванием
- Увеличение потребности в 

флеботомиях
- Плохая переносимость 

флеботомий
- Спленомегалия

- Прогрессирующий 
тромбоцитоз и/или лейкоцитоз

- Появление симптомов, 
связанныч с заболеванием 
(кожный зуд, повышенная 

ночная потливость, 
утомляемость)

- Циторедуктивное
лечение 

Прогрессирование 
заболевания до 

миелофиброза или 
острого лейкоза

- Лечение пост-
полицитемического

миелофиброза
или

Лечение острого 
лейкоза
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Истинная полицитемия –высокий риск

ИП
Высокий 

риск

- Устранить кардио-
васкулярные

факторы риска
- Аспирин               

(81- 100мг/сутки) 
- Флеботомия для 

поддержания уровня 
гематокрита < 45%

-Предпочтительные 
режимы

циторедуктивной
терапии: 

Гидроксикарбамид/ 
Пэгинтерферон

альфа-2а

- Тщательное наблюдение 
на предмет тромбозов 

или кровотечений
- Оценка симптомов 

заболевания при помощи 
опросника  MPN-10 

каждые 3-6 месяцев или 
чаще (при наличии 

клинической 
необходимости)

Ответ 
достигнут

Продолжение 
лечения 

Отсутствие 
ответа

Или
Потеря ответа

- Возникновение  тромбозов или 
кровотечений, связанных с 

заболеванием
- Увеличение потребности в 

флеботомиях
- Плохая переносимость флеботомий

- Спленомегалия
- Прогрессирующий тромбоцитоз и/или 

лейкоцитоз
- Появление симптомов, связанных с 

заболеванием (кожный зуд, 
повышенная ночная потливость, 

утомляемость)

Предпочтительные 
режимы:

- Клинические 
исследования

- Руксолитиниб или
Другие 

рекомендуемые 
режим: 

Гидроксикарбамид/
Пэгинтерферон

альфа-2а
(если ранее не 
применялись)

Прогрессирование 
заболевания до 

миелофиброза или 
острого лейкоза

- Лечение пост-
полицитемического

миелофиброза
или

Лечение острого 
лейкоза
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Эссенциальная тромбоцитемия  - очень низкий и 
низкий риск

ЭТ
Очень 

низкий риск
Низкий риск

- Устранить
кардио- васкулярные

факторы риска
- Аспирин                   

(81- 100мг/сутки)  - для 
пациентов низкого 
риска с признаками 

нарушения 
микроциркуляции 

и/или JAK2 +

- Тщательное 
наблюдение на 

предмет тромбозов, 
приобретённого 

синдрома Виллебранда
и/или кровотечений

- Оценка 
необходимости 

циторедуктивной
терапии

- Оценка симптомов 
заболевания при 

помощи опросника  
MPN-10 каждые 3-6 

месяцев или чаще (при 
наличии клинической 

необходимости)
-

- Бессимптомное 
течение

- Отсутствуют 
показания для 

циторедуктивной
терапии

-Продолжение 
наблюдения или

- Аспирин

Наличие симптомов
- Наличие показаний 

для начала 
циторедуктивной

терапии 

- Новые тромбозы, 
приобретённый 

синдром Виллебранда
и/или кровотечения

- Спленомегалия
-нарастание 

тромбоцитоза и/или 
лейкоцитоза
- Появление 

симптомов, связанных 
с заболеванием 

(кожный зуд, 
повышенная ночная 

потливость, 
утомляемость)

- Микроциркуляторные 
нарушения, не 

проходящие на фоне 
применения аспирина 

(головная боль, 
эритромелалгия, боли 

в груди)

- Начало 
циторедуктивной

терапии 
(ЭТ высокого риска)

Прогрессия 
заболевания до 

миелофиброза или 
острого лейкоза 

Лечение пост-
тромбоцитемического

миелофиброза
-Лечение острого 

лейкоза
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Эссенциальная тромбоцитемия  -промежуточный 
риск

ЭТ 
Промежуточный 

риск

Устранить
кардио- васкулярные

факторы риска
- Аспирин

(81- 100мг/сутки) - для 
пациентов с 

признаками нарушения 
микроциркуляции 

- Тщательное наблюдение 
на предмет тромбозов, 

приобретённого синдрома 
Виллебранда и/или 

кровотечений
- Оценка необходимости 
циторедуктивной терапии

Оценка симптомов 
заболевания при помощи 

опросника  MPN-10 каждые 
3-6 месяцев или чаще (при 

наличии клинической 
необходимости)

- Бессимптомное 
течение

- Отсутствуют 
показания для 

циторедуктивной
терапии

- Продолжение 
наблюдения 

- Аспирин

- Наличие 
симптомов

- Наличие показаний 
для начала 

циторедуктивной
терапии 

- Новые тромбозы, 
приобретённый синдром 

Виллебранда и/или 
кровотечения

- Спленомегалия
-Нарастание 

тромбоцитоза и/или 
лейкоцитоза

- Появление симптомов, 
связанных с 

заболеванием (кожный 
зуд, повышенная ночная 

потливость, 
утомляемость)

- Микроциркуляторные 
нарушения, не 

проходящие на фоне 
применения аспирина 

(головная боль, 
эритромелалгия, боли в 

груди)

- Начало 
циторедуктивной

терапии 
(ЭТ высокого риска)

- Прогрессия 
заболевания до 

миелофиброза или 
острого лейкоза 

- Лечение пост-
тромбоцитемическо

го миелофиброза
-Лечение острого 

лейкоза
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Эссенциальная тромбоцитемия  -высокий риск

ЭТ Высокий 
риск

- Устранить
кардио- васкулярные

факторы риска
- Аспирин

(81- 100мг/сутки)
- Предпочтительный 

режим 
циторедуктивной

терапии:
Гидроксикарбамид

Другие рекомендуемые 
режимы терапии:
Пэгинетерферон

альфа-2
Или

Анагрелид

- Тщательное наблюдение 
на предмет тромбозов, 

приобретённого синдрома 
Виллебранда и/или 

кровотечений
- Оценка необходимости 
циторедуктивной терапии

- Оценка симптомов 
заболевания при помощи 

опросника  MPN-10 каждые 
3-6 месяцев или чаще (при 

наличии клинической 
необходимости)

Ответ получен

Продолжение 
лечения

Отсутствие ответа 
или

Потеря ответа

-
-Непереносимость или 

резистентность к 
Гидроксикарбамиду
илиПэгинтерферону

альфа-2а
-Новые тромбозы, 

приобретённый синдром 
Виллебранда и/или 

кровотечения
- Спленомегалия

-Нарастание 
тромбоцитоза и/или 

лейкоцитоза
- Появление симптомов, 

связанных с 
заболеванием (кожный 

зуд, повышенная ночная 
потливость, 

утомляемость)
- Микроциркуляторные 

нарушения, не 
проходящие на фоне 
применения аспирина 

(головная боль, 
эритромелалгия, боли в 

груди)

- Клинические 
испытания

Другие 
рекомендуемые 

режим: 
гидроксикарбамид/

пэгинтерферон
альфа-2а/анагрелид

(если ранее не 
применялись)

-при определенных 
обстоятельствах:
Руксолитиниб (не 

зарегистрирован в 
РФ) , бусульфан, 

тромбоцитаферез (в 
экстренных 
случаях) к

- Прогрессия 
заболевания до 

миелофиброза или 
острого лейкоза 

- Лечение пост-
тромбоцитемическ
ого миелофиброза
-Лечение острого 

лейкоза
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