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Введение. Макроглобулинемия Вальденстрема (МВ) — лимфопролиферативное заболевание, для которого не 
характерны остеодеструкции. B-клеточные лимфомы с секрецией парапротеина и наличием остеодеструкций, 
прежде всего, следует дифференцировать с парапротеинемическими гемобластозами плазмоклеточной на-
правленности. Представлен случай трансформации МВ в диффузную В-клеточную крупноклеточную лимфому 
(ДВККЛ) с поражением костей.
Клинический случай. Пациентка 88 лет поступила в ММКЦ «Коммунарка» с интенсивными оссалгиями (ВАШ 
8–9). По данным МРТ костей таза — очаговые изменения с мягкотканными образованиями. В крови: общий 
белок 110 г/л, общий кальций 3,3 ммоль/л, креатинин 80 мкмоль/л, лактатдегидрогеназа (ЛДГ) 362 МЕ/л. При 
иммунохимическом исследовании: секреция парапротеина Mk 45,4 г/л, экскреция BJk 0,97 г/сут. При исследо-
вании костного мозга верифицирована МВ:
— Миелограмма: 3,2 % плазматических клеток, 9,6 % лимфоцитов.
— При ИФТ выявлено две популяции: 0,225 % плазматических клеток (CD138+CD38+CD19-/+CD20-CD22-CD45+/-
CD27dimIgM(cyt)+) и 1,668 % В-клеток (CD138-CD38-CD19+CD20dim+CD22-CD45+CD27-IgM(cyt)-/+κ(cyt)+).
— Гистологическое и иммуногистохимическое (ИГХ) исследование костного мозга: инфильтрация мелкими 
лимфоидными клетками. Плазматические клетки в увеличенном количестве, экспрессируют CD138, CD38, IgM, 
рестрикция ϰ-цепи.
— Мутация р.L265P в гене MYD88 — 2,6 %.
Выполнена низкодозовая КТ скелета: множественные остеодеструкции с мягкотканными компонентами, нети-
пичными для МВ. Учитывая общее состояние (ECOG 4, индекс Чарлсона 7), от введения ритуксимаба отказались 
из-за высокого риска инфекционных осложнений. Проведен курс VCD, введена золедроновая кислота. После 
1-го курса: уменьшение болей (ВАШ 5–6), снижение общего белка до 60 г/л, кальция до 1,9 ммоль/л, нарастание 
активности ЛДГ до 1420 МЕ/л. Выполнена биопсия новообразования подвздошной кости. При гистологическом 
и ИГХ-исследовании: инфильтрация лимфоцитоподобными клетками, CD20+, BCL2+, CD3-, CD138-, CD23-, CD5-, 
CyclinD1-, λ-, ϰ-. Индекс Ki67–80 %. Подтверждена трансформация МВ в ДВККЛ с поражением костей. Лечение 
продолжено по схеме R-miniCHOP с бортезомибом. Пациентка скончалась в межкурсовом интервале от инфек-
ционных осложнений.
Заключение. Показан случай одновременного выявления двух опухолевых популяций у пациентки с трансфор-
мацией МВ в ДВККЛ, что подчеркивает важность выполнения гистологической верификации опухолевого по-
ражения и в костном мозге, и в очагах поражения костей.
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Введение. Хроническая болезнь почек (ХБП) является частым осложнением у пациентов с множественной ми-
еломой (ММ) и связана с неблагоприятными исходами. Результаты нескольких исследований не выявили суще-
ственной разницы в смертности, связанной с трансплантацией аутологичных стволовых клеток (аутоТГСК), 
выживаемости без прогрессирования или общей выживаемости между группами с различной функцией почек. 
Использование аутоТГСК улучшает исходы заболевания, однако безопасность и эффективность у пациентов 
с ХБП остаются предметом дискуссий. Опыт нашего центра приводит описание двух клинических случаев 
успешного применения аутоТГСК у пациентов с ММ и ХБП.
Клинический случай № 1. Мужчина, 53 года, диагноз ММ выставлен в июне 2024 г. Парапротеинемическая 
нефропатия, ХБП С5 (СКФ по формуле CKD-EPI 4 мл/мин/1,73 м2). Сеансы экстренного гемодиализа в июне 
2024 г. Сеансы программного гемодиализа с июля 2024 г. (3 раза в неделю). 01.2025 г. состояние после моби-
лизационного курса HDCP и афереза ГСК (13 14.01.2025). Далее проведен режим кондиционирования по про-
токолу Mel140: мелфалан 70 мг/м2 в –4 Д, –3 Д. Сеансы гемодиализа: –5 Д, –2 Д, 0 Д (через 2 часа после аутоТГСК), 
далее 3 раза в неделю. АутоТГСК от 13.02.2025 (0 Д). Период миелотоксического агранулоцитоза продлился 
6 дней с 17.02 (+4 Д) по 22.02.2025 (+9 Д). На момент выписки пациента 28.02.2025 (+15 Д): СКФ по формуле 
CKD-EPI 4,9 мл/мин/1,73 м2. Продолжены сеансы программного гемодиализа амбулаторно.

Клинический случай № 2. Женщина, 42 года, диагноз ММ с июля 2024 г. ANCA-ассоциированный васкулит 
с поражением почек и дыхательных путей. ХБП С5Т. Почечный трансплантат от 2017 (трупный донор). ХБП С3Б 
(СКФ по формуле CKD-EPI 44,9 мл/мин/1,73 м2). 01.2025 г. состояние после мобилизационного курса HDCP 
и афереза ГСК (27 28.01.2025). Проведен режим кондиционирования по протоколу TMI (total marrow irradiation, 
тотальное облучение костного мозга): РОД 2 Гр, СОД 12 Гр 24.02 (–4 Д), 25.02 (–3 Д), 26.02 (–2 Д). АутоТГСК от 
28.02.2025 (0 Д). Период миелотоксического агранулоцитоза продлился 12 дней с 04.03 (+4 Д) по 15.03.2025 
(+15 Д). На момент выписки пациентки 26.03.2025 (+26 Д): СКФ по формуле CKD-EPI 110 мл/мин/1,73 м2.
Выводы. Представленные клинические случаи демонстрируют безопасность проведения аутоТГСК у пациентов 
с ММ с ХБП, включая тех, кому требуется диализ, без отрицательного влияния на приживление нейтрофилов 
или тромбоцитов, при этом не наблюдается ухудшения почечной функции.
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Введение. Цитогенетические аберрации у пациентов с множественной миеломой (ММ) играют ключевую роль 
в прогнозировании и выборе стратегии ведения в зависимости от группы риска. Золотым стандартом клиниче-
ского анализа при генетической оценке ММ является метод флуоресцентной гибридизации in situ.
Цель. Оценить общую выживаемость (ОВ) пациентов с ММ групп стандартного и высокого рисков.
Материалы и методы. В исследование включены 104 пациента с верифицированным диагнозом ММ в период 
с 2017 по 2024 гг., которым выполнялось цитогенетическое исследование. Для выявления основных цитогене-
тических аберраций использовался метод флуоресцентной гибридизации in situ (FISH). По результатам цитоге-
нетического исследования пациенты были разделены на группы стандартного и высокого риска. Пациенты, 
имеющие изолированные мутации del 17p, мутацию ТР53, t(4;14), t(14;16) или сочетание данных аберраций от-
несены к группе высокого риска. Остальные пациенты отнесены к группе стандартного риска. Отдалённые 
результаты лечения рассчитывались методом множительных оценок Каплан–Майера. Результаты анализа 
считались статистически значимыми при р < 0,05.
Результаты. Цитогенетические аберрации обнаружены у 65,4 % пациентов (n = 68). К группе высокого риска 
отнесено 17 пациентов (25,0 %), к группе стандартного риска — 51 пациент (75,0 %). Среди группы высокого 
риска 10 пациентов имели t(4;14) (58,8 %), 3 пациента — t(14;16) (17,6 %), 2 пациента — мутацию ТР53 (11,8 %). 
Двойная мутация (сочетание t(4;14) и t(14;16)) наблюдалась у 2 пациентов (11,8 %), что относится к группе очень 
высокого цитогенетического риска. Выживаемость оценивалась среди 76 пациентов. Пятилетняя выживаемость 
в группе стандартного риска составила 83 % (медиана ОВ не была достигнута), а в группе высокого риска — 46 % 
(медиана ОВ 32 месяца) (р = 0,03). Аутологичная трансплантация гемопоэтических стволовых клеток (ауто-ТГСК) 
выполнена у 10 пациентов группы высокого риска. Пятилетняя ОВ пациентов группы высокого риска после 
ауто-ТГСК оказалась выше по сравнению с пациентами группы высокого риска, которым ауто-ТГСК не выпол-
нена (60 % против 25 %) (р = 0,24).
Выводы. ОВ среди пациентов с ММ группы стандартного риска оказалась статистически значимо выше, чем 
среди пациентов высокого риска. Ауто-ТГСК позволяет увеличить ОВ пациентов с ММ.
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Юридические проблемы назначения препаратов off-label. Терапия препаратом 
акалабрутиниб макроглобулинемии Вальденстрема. Клинический случай
К. Б. Тризна
ОГАУЗ «ТОКБ», Томск

Введение. Опыт применения лекарственного препарата (ЛП) акалабрутиниба (А) в лечении макроглобулинемии 
Вальденстрема (МВ), по данным литературы, небольшой, но данные быстро накапливаются. В 2020 г. еще толь-
ко шли некоторые клинические исследования по безопасности и эффективности применения А в монотерапии 
МВ. Но уже в 2024 году польза применения А при МВ не вызывает сомнений.
Клиническое наблюдение. Пациентке диагноз МВ установлен в 2021 г. в возрасте 57 лет. Диагноз установлен 
на основании: — электрофореза белковых фракций от 13.05.2021: М-градиент IgM каппа — 30,29 г/л; — миело-
граммы от 19.05.21: лимф — 78 %, плазматич. кл.— 11,5 %, гипоплазия эритрона, аплазия миелоидного ростка, 
выраженный лимфоцитоз; — трепанобиопсии от 02.07.21: картина соответствует поражению костного мозга 
при МВ. Согласно клиническим рекомендациям (КР) проведено лечение: 1 курс по протоколу CD. Далее 4 кур-
са по протоколу BDR. Получен очень хороший частичный ответ: М-градиент от 12.2021 г.— 4,82 г/л. Учитывая 
неполный ответ, назначен ибрутиниб 420 мг/сут. Через 3 мес. лечения появилась желудочковая тахиаритмия, 
переведена на ЛП А 200 мг/ сут. Признаков аритмии нет, антиаритмическую терапию не получает. ЛП А получа-
ет по настоящее время. М градиент не типируется с января 2024 г. Достигнута полная ремиссия. Во время 
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