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Не ходж кин ские лим фо мы (НХЛ) ор би ты, гла за и его при -
да точ но го ап па ра та со став ля ют око ло 4% от чис ла всех

экс тра но даль ных зло ка че ст вен ных лим фом.
Не смо т ря на не боль шой удель ный вес НХЛ ор га на зре ния в

струк ту ре зло ка че ст вен ных опу хо лей, в прак ти ке оф таль мо -
ло га они встре ча ют ся ча с то. Так, зло ка че ст вен ные лим фо мы
ор би ты со став ля ют бо лее 40% от всех зло ка че ст вен ных опу -
хо лей ор би ты.

Пре об ла да ют пер вич ные лим фо мы, ко то рые встре ча ют ся
в 2 ра за ча ще, чем во вле че ние ор га на зре ния в опу хо ле вый
про цесс при дис се ми ни ро ван ных лим фо мах. Так, при об сле -
до ва нии 159 па ци ен тов пер вич ная лим фо ма ор би ты вы яв ле -
на на ми у 108 боль ных и толь ко у 51 по ра же ние ор би ты бы -
ло симп то мом дис се ми ни ро ван ной лим фо мы.

Ча ще (в 2/3 слу ча ев) по ра же ние ор би ты или при да точ но го
ап па ра та гла за при дис се ми ни ро ван ных лим фо мах раз ви ва -
ет ся спу с тя не сколь ко лет с мо мен та ус та нов ле ния ди а гно за
НХЛ раз лич ных ор га нов, пе ри фе ри че с ких лим фатических
уз лов, се ле зен ки; зна чи тель но ре же оно воз ни ка ет син хрон -
но с ни ми. При этом ор би таль ная опу холь обыч но бы ва ет
пер вым про яв ле ни ем ге не ра ли зо ван но го про цес са. НХЛ ор -
га на зре ния с оди на ко вой ча с то той со че та ют ся как с по ра же -
ни ем лим фатических уз лов, так и с экс тра но даль ны ми опу -
хо ля ми. Сре ди экс тра но даль ных лим фом, со че та ю щих ся с
по ра же ни ем ор га на зре ния, мы на блю да ли опу хо ли мяг ких
тка ней, лег ких, но со гло точ но го коль ца Валь дей е ра, же лу доч -
но-ки шеч но го трак та, мо лоч ной же ле зы. Об ра ща ет на се бя
вни ма ние боль шой про цент (бо лее 20%) лим фом мяг ких тка -
ней раз лич ной ло ка ли за ции: ви соч ной об ла с ти, груд ной
клет ки, ще ки, го ле ни, ло па точ ной об ла с ти, ко то рые воз ни ка -
ли од но вре мен но с опу хо ля ми ор би ты и при да точ но го ап па -
ра та гла за или пред ше ст во ва ли им.

При ана ли зе кли ни че с ких про яв ле ний НХЛ ор га на зре ния
мы ру ко вод ст во ва лись по след ней клас си фи ка ци ей ВОЗ (2001
г.). Лим фо мы ор га на зре ния, как пра ви ло, име ют В-кле точ ную
при ро ду. Т-кле точ ные лим фо мы раз ви ва ют ся ред ко и ха рак те -
ри зу ют ся аг рес сив ным те че ни ем. По дан ным ли те ра ту ры и на -
шим соб ст вен ным на блю де ни ям, сре ди пер вич ных НХЛ ор би -
ты и при да точ но го ап па ра та гла за пре об ла да ют опу хо ли мар -
ги наль ной зо ны ти па MALTом. При ро да это го яв ле ния не сов -
сем по нят на. Мор фо ло ги при изу че нии MALTом ор би ты ред ко
на хо дят связь опу хо ли со слез ной же ле зой. Воз мож но, эти опу -
хо ли бе рут на ча ло в об ла с ти конъ юнк ти валь ных сво дов и рас -
про ст ра ня ют ся в по лость ор би ты или в тол щу век. Хо ро шо из -
ве ст но, что раз ви тию MALTом пред ше ст ву ет хро ни че с кое вос -
па ле ние по ра жен но го ор га на: у па ци ен тов с MALTома ми же -
луд ка не ред ко вы яв ля ют Helicobacter pylori, а MALTома ми ки -
шеч ни ка – Campylobactrer jejuni и др. Вы ска зы ва ют пред по ло -
же ние о на ли чии хла ми дий ной ин фек ции у боль ных пер вич -
ны ми MALT-лим фо ма ми конъ юнк ти вы и ор би ты. По след нее
ут верж де ние пред став ля ет боль шой ин те рес, хо тя от но сить ся
к не му нуж но с ос то рож но с тью. Хла ми дий ная ин фек ция ши -
ро ко рас про ст ра не на, а хла ми дий ный конъ юнк ти вит со про -
вож да ет ся раз ви ти ем на конъ юнк ти ве век круп ных слив ных
фол ли ку лов, ко то рые мож но оши боч но при нять за раз ра с та -
ние лим фо ид ной тка ни. Не об хо ди мы даль ней шие ис сле до ва -
ния по вы яв ле нию Chlamidia psittaci в би о пта тах лим фом ор -
би ты и при да точ но го ап па ра та гла за. Ис сле до вать же кровь
или сле зу боль но го НХЛ с це лью вы яв ле ния Chlamidia psittaci
не це ле со об раз но.

Та ким об ра зом, для пер вич но го по ра же ния тка ней ор би ты
и при да точ но го ап па ра та гла за ха рак тер ны MALTомы, ко то -
рые мы вы яви ли у 54,4% боль ных, и лим фо мы из кле ток зо ны
ман тии – у 23,5% боль ных. При дис се ми ни ро ван ных фор мах
бо лез ни пре об ла да ли фол ли ку ляр ные лим фо мы (30,3%),
диф фуз ные круп но кле точ ные (27,3%) и лим фо мы из кле ток
зо ны ман тии (18,2%), MALTомы бы ли вы яв ле ны толь ко у трех
боль ных дис се ми ни ро ван ны ми лим фо ма ми, при этом на -
блю да лось раз но вре мен ное по ра же ние слез ных и слюн ных
же лез.

Раз ные струк ту ры ор га на зре ния во вле ка ют ся в про цесс с
не о ди на ко вой ча с то той. По на шим дан ным, не за ви си мо от
эта па бо лез ни (воз ни ка ет ли опу холь ор га на зре ния как пер -
вое про яв ле ние бо лез ни или яв ля ет ся од ним из симп то мом
дис се ми ни ро ван ной лим фо мы) пре иму ще ст вен но по ра жа -
ют ся мяг кие тка ни ор би ты (46,4%), не сколь ко ре же – конъ -
юнк ти вы (27,2%). Лим фо мы ред ко раз ви ва ют ся из тка ней век.
Вну т ри глаз ные зло ка че ст вен ные лим фо мы встре ча ют ся
край не ред ко, со став ляя ме нее 1% от чис ла всех лим фом ор -
га на зре ния и, по дан ным ли те ра ту ры, со че та ют ся с пер вич -
ны ми лим фо ма ми цен т раль ной нерв ной си с те мы.

Лим фо мы конъ юнк ти вы вы гля дят как ро зо вые ва с ку ля ри -
зи ро ван ные ва ли ко об раз ные опу хо ли, рас по ло жен ные пре -
иму ще ст вен но в конъ юнк ти валь ных сво дах. Ре же та кая опу -
холь рас про ст ра ня ет ся на буль бар ный от дел конъ юнк ти вы
или об ласть слез но го мясца, еще ре же – на конъ юнк ти ву век.
В ли те ра ту ре опи са ны слу чаи конъ юнк ти валь ной лим фо мы
в ви де фол ли ку ляр но го конъ юнк ти ви та или ати пич но го вы -
во ро та век. Лим фо мы век так же име ют ха рак тер ную кли ни -
че с кую кар ти ну и вы гля дят как уп лот не ния в тол ще ве ка те с -
то ва той кон си с тен ции. Воз мож но раз ви тие лим фо мы в об ла -
с ти слез но го меш ка с яв ле ни я ми да к ри о ци с ти та. Ор би таль -
ные лим фо мы не име ют па тог мо нич ных симп то мов. Кли ни -
ка ор би таль ной лим фо мы у боль шин ст ва боль ных ха рак те -
ри зу ет ся по сте пен ным на ра с та ни ем симп то ма ти ки и во мно -
гом за ви сит от ло ка ли за ции опу хо ли: при при сте ноч ной ло -
ка ли за ции раз ви ва ет ся эк зоф тальм со сме ще ни ем гла за в
про ти во по лож ную сто ро ну, при по яв ле нии опу хо ли в об ла с -
ти мы шеч ной во рон ки раз ви ва ет ся осе вой эк зоф тальм. По
ме ре рос та опу хо ли уве ли чи ва ет ся эк зоф тальм, за труд ня ет ся
ре по зи ция гла за, по яв ля ет ся ог ра ни че ние по движ но с ти и
дип ло пия. Сте пень эк зоф таль ма ва рь и ру ет в ши ро ких пре де -
лах (от 1 до 10 мм), но ча ще встре ча ет ся уме рен ный эк зоф -
тальм (до 5 мм), без бо лез нен ный, по сте пен но на ра с та ю щий.
Ре же про цесс раз ви ва ет ся бы с т ро, со про вож да ет ся бы с т рым
на ра с та ни ем эк зоф таль ма, вы зы ва ет по вы ше ние ор би таль -
но го дав ле ния, что при во дит к вну т ри глаз ной ги пер тен зии и
раз ви тию за стой ных яв ле ний в тка нях ор би ты. По вы ше ние
вну т ри глаз но го дав ле ния со про вож да ет ся за стой ной инъ ек -
ци ей со су дов гла за. При боль шом эк зоф таль ме и от сут ст вии
смы ка ния век раз ви ва ет ся ке ра то па тия. По яв ля ют ся све то бо -
язнь, боль в гла зу, сме шан ная инъ ек ция гла за.

На ком пью тер ных то мо грам мах ор би таль ные лим фо мы
вы гля дят как оди ноч ные или мно же ст вен ные опу хо ли не го -
мо ген ной струк ту ры с не чет ки ми гра ни ца ми. Изо ли ро ван -
ное по ра же ние экс тра о ку ляр ных мышц на блю да ет ся край не
ред ко. Во вле че ние в про цесс мышц со про вож да ет ся по ра же -
ни ем дру гих мяг ких тка ней ор би ты. Де с т рук ция ко ст ных сте -
нок ор би ты при пер вич ных ор би таль ных лим фо мах, как
пра ви ло, не на блю да ет ся.

Зло ка че ст вен ные лим фо мы ор га на зре ния.
Про бле мы и пер спек ти вы
(взгляд оф таль мо ло га)

Е.Е.Гри ши на
Кафедра офтальмологии, РМАПО, Москва
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Про бле мой яв ля ет ся диф фе рен ци аль ная ди а гно с ти ка НХЛ
и ги пер пла зии лим фо ид ной тка ни конъ юнк ти вы и ор би ты.

Кли ни че с кая кар ти на по ра же ния ор би ты, при да точ но -
го ап па ра та гла за во мно гом сход на как при пер вич ных, так и
при дис се ми ни ро ван ных лим фо мах. Тем не ме нее по ра же -
ние ор га на зре ния на раз ных эта пах бо лез ни име ет свои осо -
бен но с ти. Так, конъ юнк ти валь ные лим фо мы, как пра ви ло,
бы ва ют пер вич ны ми, в то вре мя как спе ци фи че с кое по ра же -
ние век ча ще яв ля ет ся симп то мом дис се ми ни ро ван ной лим -
фо мы.

В по след нее вре мя по яви лись ра бо ты, по свя щен ные изу че -
нию раз лич ных мор фо ло ги че с ких ва ри ан тов НХЛ ор га на
зре ния в ос нов ном с точ ки зре ния от ве та на ле че ние и про -
гно за. Мы об ра ти ли вни ма ние на не ко то рые осо бен но с ти
кли ни че с ких симп то мов раз лич ных мор фо ло ги че с ких ва ри -
ан тов ор би таль ных лим фом. Бы с т рые тем пы рос та ха рак тер -
ны для диф фуз ной круп но кле точ ной В-кле точ ной лим фо мы.
Эти опу хо ли, воз ни кая в раз ных от де лах ор би ты, бы с т ро за -
пол ня ли всю по лость ор би ты. У боль ных диф фуз ной круп но -
кле точ ной В-кле точ ной лим фо мой раз ви тие эк зоф таль ма
со про вож да лось оф таль моп ле ги ей, от сут ст ви ем ре по зи ции
гла за, по яв ле ни ем хе мо за, рас ши ре ни ем эпи буль бар ных со -
су дов, не боль шим по вы ше ни ем вну т ри глаз но го дав ле ния до
26–30 мм рт. ст., раз ви ти ем за стой ных яв ле ний на глаз ном
дне и сни же ни ем ос т ро ты зре ния до 0,3–0,6.

Лим фо мы ор би ты дру гих мор фо ло ги че с ких ва ри ан тов ха -
рак те ри зо ва лись по сте пен ным раз ви ти ем эк зоф таль ма, как
пра ви ло, со сме ще ни ем глаз но го яб ло ка в про ти во по лож ную
опу хо ли сто ро ну. Сни же ние зри тель ных функ ций в свя зи с
ор би таль ной опу хо лью не бы ло от ме че но на ми ни у од но го
боль но го.

При срав не нии ор би таль ных MALTом, лим фом из кле ток
фол ли ку ляр но го цен т ра и лим фом из кле ток зо ны ман тии
ока за лось, что у боль ных MALTома ми эк зоф тальм до сти гал
бо лее зна чи тель ных раз ме ров, при этом ча ще на блю да лись
ог ра ни че ние по движ но с ти гла за и дип ло пия. Со зда ет ся впе -
чат ле ние, что при MALT-лим фо мах ча ще во вле ка ют ся в па то -
ло ги че с кий про цесс экс тра о ку ляр ные мыш цы. При ро да это -
го яв ле ния непо нят на и тре бу ет даль ней ше го изу че ния.

Ос нов ным симп то мом вну т ри глаз ной лим фо мы яв ля ет ся
сни же ние ос т ро ты зре ния. Кли ни че с ки они про яв ля ют ся в
ви де кон гло ме ра тов кле ток в стек ло вид ном те ле или по яв ле -
ния бе лых рых лых масс на глаз ном дне. Ди а гно с ти ро вать
вну т ри глаз ную лим фо му слож но, так как за бор ма те ри а ла
для ис сле до ва ния пред став ля ет оп ре де лен ные труд но с ти и
со пря жен с опас но с тью по те ри зре ния. Мож но пред по ло -
жить, что ис тин ная ча с то та вну т ри глаз ных лим фом вы ше
той, что нам се го дня уда ет ся ус та но вить.

Тра ди ци он ным ме то дом ле че ния пер вич ных лим фом ор -
би ты яв ля ет ся ло каль ная лу че вая те ра пия. Тем не ме нее боль -
шая ве ро ят ность скры то про те ка ю ще го ге не ра ли зо ван но го
про цес са при вы яв ле нии ло каль ной ор би таль ной лим фо мы
вы со кой сте пе ни зло ка че ст вен но с ти в по след нее вре мя вы -
нуж да ет до пол ни тель но к лу че вой те ра пии на зна чать мо но-
или по ли хи ми о те ра пию.

Тех ни ка лу че вой те ра пии за ви сит от ло ка ли за ции опу хо ли в
оку ло ор би таль ной об ла с ти: при по ра же нии конъ юнк ти вы мы
при ме ня ли кон такт ную бе та-апп ли ка ци он ную те ра пию по
раз ра бо тан ной на ми ме то ди ке с ис поль зо ва ни ем строн ций-
90+ит трий-90 оф таль мо апп ли ка то ров. При ле че нии НХЛ век
ис поль зо ва ли ко рот ко ди с тан ци он ную рент ге но те ра пию. Лу -
че вую те ра пию НХЛ конъ юнк ти вы и век про во ди ли в Мос ков -
ской оф таль мо ло ги че с кой кли ни че с кой боль ни це

Лим фо мы ор би ты под вер га лись об лу че нию гам ма-лу ча ми
или фо то на ми в РОНЦ им. Н.Н.Бло хи на РАМН.

Об лу че ние про во ди лось та ким об ра зом, что бы под ве с ти
мак си маль ную до зу ио ни зи ру ю ще го из лу че ния к ор би таль -
ной опу хо ли, а оп ти че с кие сре ды гла за вы ве с ти из зо ны об лу -
че ния. Ре г рес сия ор би таль ной опу хо ли на блю да лась уже к
окон ча нию кур са лу че вой те ра пии.

Тра ди ци он но ис поль зу е мые до зы дис тан ци он ной те ра пии
30–40 Гр при ра зо вой до зе 1,5–2 Гр вы ше, чем ре ко мен ду е -

мые мно ги ми за ру беж ны ми ав то ра ми, од на ко на ос но ва нии
сво е го опы та мы при шли к вы во ду об эф фек тив но с ти и бе зо -
пас но с ти дан ной ме то ди ки лу че вой те ра пии. Так, при за вер -
ше нии ле че ния 50 боль ных пер вич ны ми НХЛ ор би ты мы от -
ме ти ли пол ную ре г рес сию ор би таль ной опу хо ли у всех боль -
ных. Ос лож не ния дис тан ци он ной лу че вой те ра пии в ви де ке -
ра то па тии и лу че вой ка та рак ты воз ник ли толь ко у 5 боль ных
при об лу че нии без за щи ты гла за, при ко то ром пре лом ля ю -
щие сре ды гла за по лу чи ли 90–100% от об щей до зы ио ни зи -
ру ю ще го из лу че ния.

От да лен ные ре зуль та ты ле че ния за пе ри од на блю де ния от
1 го да до 17 лет (ме ди а на 5 лет) нам уда лось про ана ли зи ро -
вать у 20 боль ных пер вич ны ми ор би таль ны ми лим фо ма ми.
Ни у од но го боль но го за ука зан ный срок на блю де ния мы не
вы яви ли ло каль но го ре ци ди ва опу хо ли по ра жен ной ор би ты.
Од на ко у 6 (30%) из 20 боль ных в раз ные сро ки (от 7 мес до
17 лет) раз ви лось по ра же ние вто рой ор би ты без экс тра о ку -
ляр ных ре ци ди вов, а у двух боль ных че рез 2,5 го да и 7 лет бы -
ло от ме че но про грес си ро ва ние за бо ле ва ния с по яв ле ни ем
но вых опу хо лей вне ор га на зре ния. Воз ни ка ет во прос о не -
об хо ди мо с ти до пол ни тель ной хи мио те ра пии пер вич ных
лим фом ор га на зре ния.

Во прос о це ле со об раз но с ти ле кар ст вен ной те ра пии пер -
вич ных лим фом ор га на зре ния в ка че ст ве мо но те ра пии ос -
та ет ся дис ку та бель ным и тре бу ет даль ней ше го изу че ния.

Ле че ние дис се ми ни ро ван ных лим фом с по ра же ни ем ор га -
на зре ния про во ди ли в РОНЦ им. Н.Н.Бло хи на РАМН.

Ле че ние дис се ми ни ро ван ных лим фом низ кой сте пе ни зло -
ка че ст вен но с ти на чи на ли с по ли хи мио те ра пии пер вой ли нии
по схе ме СОР не ме нее 3 цик лов. Лу че вая те ра пия про во ди лась
лишь в тех слу ча ях, ког да ор би таль ная опу холь бы ла в дан ный
мо мент един ст вен ным про яв ле ни ем за бо ле ва ния или ког да
хи мио те ра пия при во ди ла к ре г рес сии лим фом дру гих ор га -
нов, но бы ла не до ста точ но эф фек тив ной в ле че нии по ра же -
ния ор би ты. По треб ность в про ве де нии до пол ни тель ной лу че -
вой те ра пии на об ласть по ра жен ной ор би ты при ле че нии
лим фом низ кой сте пе ни зло ка че ст вен но с ти бы ла зна чи тель -
но вы ше, чем при ле че нии лим фом вы со кой сте пе ни зло ка че -
ст вен но с ти. Так, стой кая об щая и ло каль ная ре мис сия по сле
6–7 цик лов хи мио те ра пии до стиг ну та толь ко у 4 (23,5%) из 17
боль ных НХЛ низ кой сте пе ни зло ка че ст вен но с ти. В то же вре -
мя у 12 (76,5%) из 17 боль ных ло каль ная ре мис сия лим фо мы
ор би ты, ко то рая вы ра зи лась в пол ной ре г рес сии опу хо ли ор -
би ты, бы ла до стиг ну та толь ко по сле кур са ло каль ной лу че вой
те ра пии на об ласть ор би ты, про ве ден ной до пол ни тель но к
хи мио те ра пии. Срок пол ной ло каль ной ре мис сии со ста вил от
6 мес до 6 лет(ме ди а на 4 го да). Про грес си ро ва ние за бо ле ва ния
с во вле че ни ем в про цесс но вых групп лим фатических  уз лов и
по яв ле ни ем но вых лим фом ор би ты и при да точ но го ап па ра та
гла за на блю да ет ся лишь у од но го боль но го.

Не сколь ко иную кар ти ну мы на блю да ли при ле че нии 10
боль ных НХЛ вы со кой сте пе ни зло ка че ст вен но с ти. Адек ват -
ная аг рес сив ная хи мио те ра пия схе ме СНОР при ве ла к пол -
ной ре мис сии у 6 из 10 боль ных. Дли тель ность пол ной ло -
каль ной ре мис сии со ста ви ла 9–24 мес (ме ди а на 1,5 го да). До -
пол ни тель ную ло каль ную те ра пию на об ласть ор би ты по тре -
бо ва лось про ве с ти при ча с тич ной ре г рес сии ор би таль ной
опу хо ли толь ко в двух слу ча ях.

При про грес си ро ва нии за бо ле ва ния по яв ля лись но вые
опу хо ли, в том чис ле ор би ты и век. Не об хо ди мо от ме тить,
что у двух боль ных бла ст ные НХЛ ос та лись ре фрак тер ны ми
ко всем ви дам ле че ния. Эти боль ные умер ли от ос нов но го за -
бо ле ва ния в те че ние го да с мо мен та вы яв ле ния по ра же ния
ор га на зре ния.

На ми бы ли про ана ли зи ро ва ны ре зуль та ты ле че ния и осо -
бен но с ти кли ни че с ко го те че ния за бо ле ва ний у 66 боль ных
НХЛ ор га на зре ния: у 37 – ор би таль ны ми лим фо ма ми, 19 –
конъ юнк ти валь ны ми, 10 – лим фо ма ми век. При пер вич ном
об ра ще нии ло каль ное по ра же ние ор би ты и при да точ но го
ап па ра та гла за бы ло оп ре де ле но у 44 боль ных. Дис се ми ни ро -
ван ные лим фо мы с во вле че ни ем в про цесс ор га на зре ния вы -
яв ле ны у 22 боль ных.
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Для ана ли за вли я ния на те че ние за бо ле ва ния мор фо ло ги -
че с ко го ва ри ан та лим фо мы мы раз би ли всех боль ных на 3
груп пы: в 1-ю груп пу во шли 24 боль ных MALTома ми, во 2-ю –
20 боль ных лим фо ма ми низ кой сте пе ни зло ка че ст вен но с ти
(кро ме MALT-лим фом), в 3-ю – 22 боль ных лим фо ма ми вы -
со кой сте пе ни зло ка че ст вен но с ти.

Срок на блю де ния со ста вил от 6 мес до 17 лет (ме ди а на 5,5
го да). Бо лее трех лет мы на блю да ли 53 боль но го (81% от пер -
во на чаль но го чис ла боль ных) и бо лее пя ти лет – 33 (49,2%).

5-лет няя об щая вы жи ва е мость боль ных пер вич ной МАLT-
омой со ста ви ла 100%. 10-лет няя об щая вы жи ва е мость боль -
ных пер вич ной лим фо мой низ кой и вы со кой сте пе ни зло ка -
че ст вен но с ти бы ла при мер но оди на ко ва и со ста ви ла 90%. По
об щей вы жи ва е мо с ти эти груп пы ста ти с ти че с ки зна чи мо не
раз ли ча лись, од на ко для каж дой груп пы ус та нов ле ны до сто -
вер ные раз ли чия с груп пой МАLT-лим фом.

5-лет няя об щая вы жи ва е мость боль ных дис се ми ни ро ван -
ны ми MALTома ми так же со ста ви ла 100%, 10-лет няя – 40% без
раз ли чий меж ду лим фо ма ми низ кой и вы со кой сте пе ни зло -
ка че ст вен но с ти. По об щей вы жи ва е мо с ти эти груп пы ста ти -
с ти че с ки зна чи мо не раз ли ча лись, од на ко для каж дой из них
вы яв ле ны раз ли чия с груп пой МАLTом.

5-лет няя об щая вы жи ва е мость боль ных пер вич ной лим фо -
мой низ кой и вы со кой сте пе ни зло ка че ст вен но с ти и дис се -
ми ни ро ван ной лим фо мой низ кой и вы со кой сте пе ни зло ка -
че ст вен но с ти раз ли ча ют ся ста ти с ти че с ки до сто вер но
(p=0,05; log-rank тест): 90% про тив 40% (для групп с низ кой
зло ка че ст вен но с тью) и 100% про тив 40%.

10-лет няя без ре ци ди вная вы жи ва е мость боль ных пер вич -
ны ми MALTома ми и лим фо ма ми низ кой и вы со кой сте пе ни
зло ка че ст вен но с ти при мер но оди на ко ва и рав на 60%. Меж ду
со бой эти груп пы по ве ли чи не без ре ци див ной вы жи ва е мо с -
ти до сто вер но не раз ли ча ют ся.

5-лет няя без ре ци див ная вы жи ва е мость боль ных дис се ми -
ни ро ван ны ми MALTома ми рав на 75%, в груп пах боль ных

дис се ми ни ро ван ны ми лим фо ма ми низ кой и вы со кой сте пе -
ни зло ка че ст вен но с ти – при мер но 50%. В даль ней шем в двух
по след них груп пах без ре ци див ная вы жи ва е мость сни жа ет ся
на од ну и ту же ве ли чи ну и до сти га ет 40%. Меж ду со бой эти
груп пы по без ре ци див ной вы жи ва е мо с ти ста ти с ти че с ки зна -
чи мо не раз ли ча ют ся, од на ко для каж дой из них ус та нов ле ны
раз ли чия с груп пой МАLTом.

10-лет няя без ре ци див ная вы жи ва е мость боль ных пер вич -
ной лим фо мой низ кой и вы со кой сте пе ни зло ка че ст вен но с ти
ста ти с ти че с ки до сто вер но (p=0,05; log-rank тест) вы ше со от -
вет ст ву ю ще го по ка за те ля боль ных дис се ми ни ро ван ной лим -
фо мой низ кой и вы со кой сте пе ни зло ка че ст вен но с ти: 60%
про тив 40% (для обе их групп). Со от вет ст ву ю щая без ре ци див -
ная вы жи ва е мость боль ных пер вич ны ми и дис се ми ни ро ван -
ны ми МАLTома ми ста ти с ти че с ки зна чи мо не раз ли ча ет ся.

Та ким об ра зом, пра во моч но вы де лить MALTомы как осо -
бый мор фо ло ги че с кий ва ри ант лим фом ор га на зре ния, ха -
рак те ри зу ю щий ся бла го при ят ным про гно зом для жиз ни,
ло каль ным по ра же ни ем ор би ты и при да точ но го ап па ра та
гла за, бо лее вы ра жен ны ми (по срав не нию с дру ги ми лим -
фо ма ми низ кой сте пе ни зло ка че ст вен но с ти) из ме не ни я ми
в тка нях ор би ты и склон но с тью к ре ци ди вам по сле ло каль -
ной лу че вой те ра пии. При этом ре ци ди вы за бо ле ва ния про -
яв ля ют ся в по ра же нии но вых струк тур ор га на зре ния без
во вле че ния в про цесс дру гих ор га нов или лим фа ти че с ких
уз лов.

Ле че ние ор би таль ных НХЛ тре бу ет вза и мо дей ст вия мно -
гих спе ци а ли с тов, преж де все го оф таль мо ло га и ге ма то ло га.
За да ми оф таль мо ло га яв ля ют ся свое вре мен ная ди а гно с ти ка
ор би таль ной опу хо ли, взя тие ма те ри а ла для мор фо ло ги че с -
ко го и ги с то хи ми че с ко го ис сле до ва ния, мо ни то ринг в про -
цес се ле че ния, оцен ка ме ст но го эф фек та ле че ния, по жиз нен -
ное ди на ми че с кое на блю де ние боль но го с це лью вы яв ле ния
и пре ду преж де ния ре ци ди вов за бо ле ва ния или лу че вых ос -
лож не ний.

Пер вич ные лим фо мы ко жи: ди а гно с ти ка
и ле че ние

И.Э.Бе ло усо ва, Ю.А.Кри во ла пов
Кафедра кожных и венерических болезней Военно-медицинской академии, Санкт-Петербург

Ко жу мо гут по ра жать бо лее 25 ви дов зло ка че ст вен ных
опу хо лей лим фо ид ной тка ни, ко то рые раз ви ва ют ся в

ней пер вич но или в ре зуль та те рас про ст ра не ния лим фом
но даль ных или экс тра но даль ных ло ка ли за ций. Пер вич ны -
ми лим фо ма ми ко жи (ЛК) на зы ва ют те лим фо ид ные опу хо -
ли, ко то рые воз ни ка ют в ко же, и на мо мент по ста нов ки ди -
а гно за вне кож ных оча гов рос та опу хо лей не об на ру жи ва ет -
ся [1].

Пер вич ные ЛК пред став ля ют со бой сво е об раз ный  тип экс -
тра но даль ных лим фом, они ча с то от ли ча ют ся от со от вет ст -
ву ю щих им ин тра но даль ных ги с то ло ги че с ких ана ло гов не
толь ко ха рак те ром те че ния и про гно зом, но и на ли чи ем спе -
ци фи че с ких хро мо сом ных транс ло ка ций и экс прес си ей
раз лич ных он ко ге нов. Так, пер вич ная ана пла с ти че с кая круп -
но кле точ ная ЛК име ет бла го при ят ный про гноз и в боль шин -
ст ве слу ча ев не экс прес си ру ет ALK-про те ин – хи мер ный бе -
лок, воз ни ка ю щий в ре зуль та те t(2;5)(p23;q35) и от вет ст вен -
ный за па то ге нез бо лее аг рес сив ной ана пла с ти че с кой круп -
но кле точ ной лим фо мы но даль но го про ис хож де ния [2]. В
боль шин ст ве но даль ных фол ли ку ляр ных лим фом про ис хо -
дит ре ар ран жи ров ка bcl-2 он ко ге на, ко ди ру ю ще го бе лок-су -
прес сор апоп то за BCL-2, тог да как пер вич ная ЛК из кле ток
фол ли ку ляр но го цен т ра ха рак те ри зу ет ся от сут ст ви ем дан -
ной ре аран жи ров ки [3].

Диф фе рен ци аль ный ди а гноз меж ду пер вич ной ЛК и по ра -
же ни ем ко жи при си с тем ных лим фо мах не ред ко бы ва ет сло -

жен и тре бу ет тща тель но го ана ли за кли ни че с ких, па то ло ги -
че с ких, им му но ло ги че с ких и ге не ти че с ких дан ных. Для ис -
клю че ния вне кож ных оча гов по ра же ния не об хо ди ма на и бо -
лее пол ная схе ма оп ре де ле ния ста дии опу хо ли, ко то рая
вклю ча ет кар ти ро ва ние ко жи, об ще кли ни че с кое и би о хи ми -
че с кое ис сле до ва ние кро ви, рент ге но гра фию груд ной клет -
ки, ком пью тер ную то мо гра фию, УЗИ ор га нов брюш ной по -
ло с ти и за брю шин но го про ст ран ст ва, тре па но би оп сию ко -
ст но го моз га, би о псию лим фа ти че с ких уз лов (при их уве ли -
че нии). Боль ные лим фо ма то ид ным па пу ле зом и с на чаль ной
ста ди ей гри бо вид но го ми ко за (ГМ) не тре бу ют про ве де ния
все го ком плек са ме ро при я тий, по сколь ку про цесс за ве до мо
ог ра ни чен ко жей.

Учи ты вая, что пер вич ные ЛК от ли ча ют ся от их но даль ных
ана ло гов не толь ко ха рак те ром те че ния и про гно зом, но и
под хо да ми к ле че нию, по след ние клас си фи ка ци он ные си с -
те мы для не ходж кин ских лим фом – клас си фи ка ция ВОЗ для
опу хо лей ге мо по э ти че с кой и лим фо ид ной тка ней [4] и клас -
си фи ка ция лим фом ко жи Ев ро пей ской ор га ни за ции ис сле -
до ва ния и ле че ния ра ка (European Organization for Research
and Treatment of Cancer – EORTC) [5] – вы де ля ли не ко то рые
ЛК в от дель ные но зо ло ги че с кие груп пы, но ни од на из них не
по кры ва ла весь спектр пер вич ных ЛК. Со здан ная в 2005 г. на
ос но ве этих двух клас си фи ка ций но вая ВОЗ-EORTC-клас си -
фи ка ция ЛК со дер жит на и бо лее пол ную кли ни че с кую, ги с то -
ло ги че с кую, им му но фе но ти пи че с кую, мо ле ку ляр но-би о ло -




