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Введение. Экстрамедуллярная плазмоцитома (ЭП) мягких тканей, которая в большинстве случаев поражает органы 
головы и шеи, является достаточно редкой злокачественной опухолью. Консенсусные подходы к диагностике и ле-
чению ЭП отсутствуют. Достаточно сложно дифференцировать ЭП и другие типы неходжкинских лимфом. Есть 
сложности и при дифференциальной диагностике ЭП и карцином в области головы и шеи. С учетом редкой встре-
чаемости данной нозологической формы частота диагностических ошибок достаточно высока, что диктует необхо-
димость тщательного описания каждого случая ЭП головы и шеи.
Цель исследования – анализ сложностей и причин ошибочной трактовки данных диагностических исследований 
и тактики при ЭП области головы и шеи.
Материалы и методы. Проанализированы клинические и морфоиммунологические данные 97 первичных пациен-
тов с В-клеточными неходжкинскими лимфомами области головы и шеи.
Результаты. В нашей выборке выявлено 2 случая опухоли плазмоклеточной природы (2 % среди всех В-клеточных 
неходжкинских лимфом). В первом случае процесс поражал полость носа и клинически проявился носовыми кро-
вотечениями. Во втором случае было поражение дна полости рта с образованием язвенного дефекта.
В первом клиническом наблюдении при постановке диагноза иммуногистохимическое исследование выполнялось 
на фоне проведенного химиолучевого лечения, что исказило иммунофенотип опухоли.
Во втором случае с достаточно распространенным процессом в области гайморовых пазух было проведено полное 
и очень детальное иммуногистохимическое исследование, однако данные не позволили сформулировать диагноз 
однозначно.
Сложности, возможно, возникли при трактовке экспрессии основного маркера клеток плазмоцитарной линии CD38 
и из-за нетипичной морфологии.
Заключение. Описанные диагностические ситуации диктуют необходимость комплексного алгоритма при диагно-
стике опухолей головы и шеи. целесообразно выполнение широкого морфоиммунофенотипического исследования 
субстрата опухоли (иммуногистохимия, иммуноцитология, проточная  цитометрия и др.), при подозрении на опухоль 
плазмоклеточной природы показано морфоиммунологическое исследование костного мозга.

Ключевые слова: экстрамедуллярная плазмоцитома, опухоль головы и шеи, иммуногистохимия, диагностика, вне-
костная плазмоцитома, иммунофенотип, плазмоклеточная опухоль
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Диагностика и лечение множественной миеломы

Введение
Плазмоклеточные опухоли – достаточно гетеро

генная группа клональных опухолевых заболеваний 
лимфоидной и кроветворной тканей, в основе патоге
неза которых лежит нарушение  на уровне последнего 
этапа дифференцировки Вклеток, т. е. на уровне плаз
матических клеток. Согласно классификации Всемир
ной организации здравоохранения 2017 г. в раздел 
плазмоклеточных опухолей включены моноклональ
ные гаммапатии неIgM типа неясного генеза, плаз
моклеточная миелома (в том числе несекретирующая 
миелома, вялотекущая форма, и плазмобластный лей
коз), плазмоцитома (костная и экстраоссальная формы), 
первичный амилоидоз, болезнь легких и тяжелых цепей 
иммуноглобулинов, плазмоклеточные дискразии, ас
социированные с паранеопластическим синдромом [1].

Плазмоклеточная миелома – системный процесс, 
обусловленный накоплением патологических плазмо
цитов в костном мозге. Это приводит к подавлению 
костномозгового кроветворения и опосредует все по
следующие клинические проявления (деструкция кост
ной ткани, системные нарушения метаболизма) [2]. 
Менее чем в 5 % случаев заболевание проявляется 
локализованным поражением одного костного участ
ка и определяется как солитарная экстрамедуллярная 
костная плазмоцитома. Еще более редко с учетом 

функциональных особенностей плазматических клеток 
возможно накопление патологического клона в мягких 
тканях. В этом случае болезнь классифицируется  как 
экстрамедуллярная внекостная плазмоцитома (ЭП). 
По данным зарубежных исследований, 80–90 % ЭП 
определяются в области головы и шеи, и их доля  в струк
туре злокачественных новообразований головы и шеи 
составляет около 1 % [4–7].

Наиболее частые локализации ЭП – полость рта 
и носа, глотка, придаточные пазухи и гортань [8]. ЭП 
в области головы и шеи редко бывают положительны
ми на вирус Эпштейна–Барр (ВЭБ), несмотря на то 
что подслизистая лимфоидная ткань носоглотки или 
околоносовых пазух – область, часто поражаемая опу
холями, ассоциированными с ВЭБ, и большинство 
карцином носоглотки являются ВЭБ+опухолями. 
Описаны лишь единичные случаи ВЭБ+ ЭП [9].

Основные симптомы ЭП обусловлены местной 
инвазией опухолевой массы в прилежащие структуры 
и зависят от места локализации опухоли. Отмечено, 
что мужчины страдают ЭП в 2 раза чаще, чем женщи
ны, а возрастной пик заболеваемости приходится на 
60 лет.

К сожалению, до настоящего момента нет кон
сенсусных подходов к диагностике и лечению ЭП 
в силу достаточно редкой встречаемости заболевания. 

3Clinical Hospital “Lapino” of the “Mother and Child” Group of companies; 111 1st Uspenskoe Shosse, Lapino, Moscow region 143081, Russia

C o n t a c t s : Fazilatkhon Sharabiddinovna Kamolova fazilatdr@yandex.ru

Background. Extramedullary plasmacytoma (Ep) of soft tissues, which in most cases affects the organs of the head 
and neck region, is a relatively rare malignant tumor. until now, there are no consensus approaches to the diagnosis 
and treatment of Ep. Differentiating Ep from other types of non-Hodgkin’s lymphomas is difficult. There are difficulties 
in the differential diagnosis of Ep and carcinomas in the head and neck region. Given the rare occurrence of this noso-
logical form, the frequency of diagnostic errors is quite high, which dictates the need for a thorough description of each 
head and neck Ep case.
Objective of the study: analysis of possible difficulties and reasons for incorrect interpretation of diagnostic data, 
and treatment for head and neck Ep.
Materials and methods. Clinical and morphoimmunological data of 97 primary patients with B-cell non-Hodgkin’s lym-
phomas (B-NHls) of the head-neck region were analyzed.
Results. In our cohort we identified 2 tumor cases of a plasma cell nature, which amounted to 2 % among all B-NHls. 
In one case, the process was located in the nasal cavity and clinically manifested itself with nosebleeds. The second 
case is a lesion of the mouth floor, primarily with the ulcer formation.
In the first cases, at diagnosis, the immunohistochemistry (IHC) test was performed after patient’s chemotherapy and 
radiation treatment, which distorted the tumor immunophenotype.
In the second cases with extensive process in maxillary sinuses, a complete and very detailed IHC test was carried out; 
however the data did not allow for a definitive diagnosis.
Difficulties apparently arose in the interpretation of CD38 expression – main marker of plasmacytic line cells, as well 
as due to the unusual morphology.
Conclusion. The described diagnostic situations dictate the need for a comprehensive algorithm in the diagnosis 
of head and neck tumors. It is advisable to perform an extended morpho-immunophenotypic study of the tumor (IHC, 
immunocytology, flow cytometry, etc.), if a tumor of a plasma cell nature is suspected, a morpho-immunological study 
of the bone marrow is indicated.

Key words: extramedullary plasmocytoma, head and neck tumors, immunohistochemistry, diagnostics, extraosseous 
plasmocytoma, immunophenotype, plasma cell tumor
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Диагностика и лечение множественной миеломы

С диагностической точки зрения достаточно сложно 
дифференцировать солитарную плазмоцитому и другие 
типы неходжкинских лимфом (например, лимфоплаз
моцитарная лимфома или лимфома маргинальной 
зоны с плазмоцитарной дифференцировкой или даже 
Вкрупноклеточная лимфома). Также сложности могут 
возникать при дифференциальной диагностике ЭП 
и карцином данной локализации.

Еще более редкой ситуацией является сочетание 
2 процессов, однако надо отметить, что в таком случае 
требуется очень четкая верификация, подтверждающая 
факт сосуществования лимфомы и рака.

Цель исследования – проанализировать возможные 
сложности диагностики и причины ошибочной трак
товки данных при экстамедуллярных плазмоцитомах 
головы и шеи.

Материалы исследования
Проведено ретропроспективное исследование, 

в которое были включены 97 первичных пациентов 
с Вклеточными неходжкинскими лимфомами области 
головы и шеи. Больные наблюдались и получали ле
чение в НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохина с 2000 г. 
по настоящее время.

В данной выборке пациентов незначительно пре
обладали женщины – 59 женщин и 38 мужчин. Сред
ний возраст пациентов варьировал от 21 до 74 лет и со
ставил 52,8 ± 15,0 года.

Морфологическое исследование проводили всем 
пациентам. Гистологическое изучение материала и им
муногистохимическое (ИГХ) исследование выполня
ли в соответствии с международной классификацией 
опухолей лимфоидной и кроветворной системы Все
мирной организации здравоохранения 2017 г. Диагно
стический материал получали путем открытой биопсии 
у 60,3 % пациентов, при хирургической операции – 
у 23,6 %, эндоскопическом исследовании – у 20,6 %, 
путем корбиопсии – у 6,3 %, трепанобиопсии – 
у 7,5 %, однако у 10,3 % пациентов биопсия была вы
полнена повторно изза малого количества материала. 
Для установления варианта лимфомы всем пациентам 
проводили ИГХисследование биопсийного мате
риала.

Для оценки распространенности процесса всем 
пациентам выполняли пункцию костного мозга. По
ражение костного мозга по данным трепанобиопсии 
выявлено у 36 (37,1 %) из 97 пациентов (рис. 1).

Клеточный состав костного мозга (миелограмма) 
изучен у 46 (47,4 %) пациентов.

Статистическую обработку данных проводили 
с иcпользованием пакета Statistica v.10.

Результаты
В соответствии с гистологическим подтипом среди 

Вклеточных лимфом в нашей выборке больных пре
обладала диффузная Вкрупноклеточная лимфома 
(рис. 2).

Наиболее часто в случае Вклеточных неходжкин
ских лимфом опухолевый процесс поражал лимфати
ческие узлы, практически с одинаковой частотой за
трагивал большие слюнные железы и ротоглотку, 
в 9,2 % случаев выявлено поражение лимфомой щи
товидной железы, в 11,2 % – орбиты, в 5 % случаев – 
верхней челюсти. Поражение полости носа и приле
гающих пазух имели 2 пациента (рис. 3).

В нашей выборке пациентов с Вклеточными лим
фомами в области головы и шеи выявлено 2 случая 

Рис. 1. Частота поражения костного мозга (КМ) при В-клеточных 
неходжкинских лимфомах (В-НХЛ) по данным трепанобиопсии
Fig. 1. Frequency of bone marrow (BM) involvement in B-cell non-Hodgkin’s 
lymphoma (B-NHL) according to trepanobiopsy data

Рис. 2. Структура В-клеточных лимфом области головы и шеи
Fig. 2. Structure of head and neck B-cell lymphomas
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Диагностика и лечение множественной миеломы

опухоли плазмоклеточной природы, подтвержденной 
данными дальнейшего ИГХисследования, что соста
вило 2 % всех Вклеточных неходжкинских лимфом. 
В обоих случаях это были лица мужского пола. С уче
том редкости таких наблюдений мы сочли необходи
мым описать оба клинических случая более подробно.

Клинический случай 1
У пациента П., 43 лет, первично был обнаружен яз-

венный дефект в передних отделах полости рта. Спустя 
год после безуспешного симптоматического лечения  была 
выполнена биопсия и на основании данных морфологиче-
ского исследования поставлен диагноз «плоскоклеточный 
рак слизистой оболочки дна полости рта Т3N1М0». 
По месту жительства больному проведено химиолучевое 
лечение (суммарная очаговая доза 38 Гр с включением 
эрбитукса). Зафиксирована стабилизация процесса. 
В связи с наличием остаточной опухоли пациент на-
правлен на хирургическое лечение в НМИЦ онкологии 
им. Н. Н. Блохина.

При обследовании и пересмотре гистологических пре-
паратов (без ИГХ-исследования) диагноз «высокодиффе-
ренцированный плоскоклеточный рак» был подтвержден. 
Согласно клиническим рекомендациям по лечению пло-
скоклеточного рака головы и шеи пациент был госпита-
лизирован для хирургического лечения.

При обследовании справа на границе средней и ниж-
ней трети шеи пальпируется узел размером до 4,0 см 
плотной консистенции, смещаемый, безболезненный. 
На шее слева лимфатические узлы не пальпируются. 
В полости рта, в передних отделах, определяется опу-
холевый инфильтрат размером 4,5 × 3,0 см плотной 
консистенции, интимно прилежащий к нижней челюсти 
на протяжении от 2-го моляра справа до зуба 3 слева, 
с вовлечением в процесс нижней поверхности языка.

По данным инструментальных методов обследования 
(ультразвуковое исследование шее) на шее справа выяв-
лено несколько узлов размерами от 0,9 × 1,2 до 2,0 × 
1,5 см. Наиболее крупный узел сдавливает яремную вену, 
интимно прилежит к последней, без признаков прора-
стания. Слева без особенностей. По данным рентгено-
графии явных очагов и инфильтративных изменений 
не выявлено. По данным магнитно-резонансной томогра-
фии головы в правых отделах полости рта и передних 
отделах слева определяется опухоль размером 5,5 × 
3,7 см, слева опухоль доходит до уровня 1-го моляра. 
Опухоль тесно прилежит к нижней поверхности языка 
без четкой границы между ними, поражение практически 
тотальное. В мягких тканях шеи справа определяются 
увеличенные лимфатические узлы, в средней трети – 
наибольшие (4,2 × 3,8 см), в надключичной области – 
размером от 1 до 1,5 см. В средостении определяется 
единичный паратрахеальный узел размером до 1,2 см.

По данным гастроскопии специфического поражения 
желудка не выявлено.

Пациенту были выполнены операция Крайла справа, 
фасциально-футлярное иссечение клетчатки шеи слева, 
сегментарная резекция нижней челюсти, тканей дна 
полости рта, субтотальная резекция языка с пластикой 
дефекта малоберцовым трансплантатом на микрососу-
дистых анастомозах, трахеостомия. Однако по данным 
гистологического исследования операционного матери-
ала диагноз плоскоклеточного рака не подтвердился.

В первичном очаге и лимфатических узлах шеи опре-
деляется злокачественная круглоклеточная опухоль, 
которую трудно дифференцировать между крупнокле-
точной лимфомой и недифференцированным раком. Ма-
териал был направлен на ИГХ-исследование.

В послеоперационном периоде в проекции правой 
ключицы, в мягких тканях, выявлено образование, при 

Рис. 3. Локализация В-клеточной неходжкинской лимфомы в области головы и шеи
Fig. 3. Localization of B-cell non-Hodgkin’s lymphoma in the head and neck area
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Диагностика и лечение множественной миеломы

цитологическом исследовании пунктата обнаруженные 
клетки соответствуют злокачественному новообразо-
ванию (лимфома?).

С учетом прогрессирования было принято решение 
о начале лекарственного лечения, не дожидаясь резуль-
татов ИГХ-исследования. Пациент консультирован 
онкогематологом, рекомендована схема СНОР-21. После 
проведенной химиотерапии отмечена незначительная 
положительная динамика.

Результаты ИГХ-исследования с применением рас-
ширенной панели антител показали, что опухолевые 
клетки экспрессируют CD45, Vs38c, часть клеток ко-
экспрессирует CD30 (cлабоположительны). При реакции 
с Ki-67 положительны около 40 % опухолевых клеток, 
опухолевые клетки не экспрессируют melan A, panCK, 
CD20, CD3, CD79a, MUM1, ALK, IgG, CD138 и легкие 
цепи иммуноглобулинов. Таким образом, картина более 
всего соответствует плазмоклеточной опухоли (обра-
щает на себя внимание отсутствие ряда плазмоклеточ-
ных маркеров, таких как CD79a, MUM1, ALK, CD138, 
легкие цепи Igκ и Igλ).

С учетом данных ИГХ-исследования пациент был 
переведен на специфическую терапию плазмоклеточных 
опухолей. Достигнута частичная ремиссия.

Клинический случай 2
Пациент  Г., 68 лет, обратился к отоларингологу 

по месту жительства с жалобами на носовые кровоте-
чения. Больной был направлен к стоматологу, проведена 
симптоматическая терапия. Через 3 мес появилась рас-
пирающая боль в верхней челюсти справа, проводилась 
симптоматическая терапия. Через 1 мес (!) пациент был 
направлен на консультацию в Центральный научно- 
исследовательский институт стоматологии и челюст-
но-лицевой хирургии. При компьютерной томографии 
заподозрено новообразование верхней челюсти справа. 
Пациент был направлен в НМИЦ онкологии им. Н. Н. Бло-
хина для консультации.

Проведен пересмотр предоставленных снимков ком-
пьютерной томографии лицевого скелета от 14.04.2020, 
выявлена опухоль правой гайморовой пазухи. Данные ла-
рингоскопии: в полости носа справа просвет среднего 
и верхнего носовых ходов (в средней трети) сужен на 1 / 2 
за счет экзофитной опухоли розового цвета с бугристой 
поверхностью, легко кровоточащей при контакте. За-
ключение: опухоль правой верхнечелюстной пазухи с про-
растанием в правую половину полости носа. Рекомендо-
вано хирургическое вмешательство в объеме биопсии 
опухоли в целях верификации диагноза.

Данные непрямой риноскопии: правый носовой ход 
сужен за счет прободения медиальной стенки гайморовой 
пазухи, множественные серозно-геморрагические корки. 
При пальпации шеи с двух сторон увеличенные лимфати-
ческие узлы не определяются. Было запрошено второе 
мнение по представленным снимкам компьютерной то-
мографии / магнитно-резонансной томографии, получено 
подробное описание (рис. 4).

При исследовании мягких тканей органов шеи пато-
логических изменений не выявлено, слюнные железы (под-
нижнечелюстные и околоушные) с обеих сторон не увели-
чены, без признаков объемных изменений. Увеличенных 
лимфатических узлов в мягких тканях шеи не обнаружено.

Данные ультразвукового исследования: печень не уве-
личена, косой вертикальный размер правой доли 14,0 см, 
в области ворот печени лимфатические узлы не опреде-
ляются. Желчный пузырь не увеличен, стенки не утол-
щены, конкрементов нет. Общий желчный проток не рас-
ширен, диаметр 0,7 см.

В подчелюстных областях определяются гиперпла-
зированные лимфатические узлы размером до 1,6 × 1,0 см, 
в подбородочных и шейных областях с двух сторон уве-
личенные лимфатические узлы не выявлены.

Больному была выполнена диагностическая операция 
в объеме биопсии опухоли правой верхнечелюстной пазу-
хи. По данным гистологического исследования фрагмен-
ты стенки гайморовой пазухи с обширными разрастани-
ями злокачественной эпителиоидно-клеточной опухоли 
сол́идного строения с крупными очагами некроза и высо-
кой митотической активностью (для уточнения линии 
дифференцировки необходимо иммунофенотипирование) 
(рис. 5). Опухоль распространяется по межбалочным 
пространствам кости. Заключение: код по Междуна-
родной классификации болезней 10-го пересмотра, онко-
логия: 8000 / 3. Новообразование, злокачественное. Вы-
полнено ИГХ-исследование с применением широкой па нели 
моноклональных антител и установлено, что опухолевые 
клетки экспрессируют CD138, EMA, СD56. Индекс про-
лиферации Ki-67 – 99 %, реакции с остальными марке-
рами отрицательные.

Пациенту было проведено дополнительное ИГХ-ис-
следование с антителами, результаты которого пока-
зали, что опухолевые клетки экспрессируют CD79a, 
MUM1, c-myc. С остальными антителами реакции от-
рицательные.

Подобная морфоиммуногистохимическая картина 
может встречаться в случае:

• плазмобластной лимфомы (при наличии иммуноде-
фицита и обнаружении ВЭБ);

• бластоидного варианта плазмоклеточной миеломы 
(при соответствующем поражении костной ткани);

• экстраоссальной плазмоцитомы с плазмобластной 
трансформацией.
Для окончательного установления диагноза необходи-

мы клинические корреляции. По совокупным клиническим 
данным диагноз был расценен как экстраоссальная плаз-
моцитома. Пациенту были проведены 6 курсов полихимио-
терапии и лучевое лечение с положительным эффектом.

Обсуждение
Экстрамедуллярные плазмоцитомы представляют 

собой одиночное поражение плазмоклеточной приро
ды без клинических, гистологических или рентгеноло
гических признаков диссеминации процесса, т. е. без 
признаков плазмоклеточной миеломы.
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Диагностика и лечение множественной миеломы

Рис. 4. Представленная компьютерная томограмма лицевого скелета от 14.04.2020. В правой гайморовой пазухе определяется опухоль мягко-
тканной структуры с неровным, нечетким контуром, размером до 3,7 × 2,8 ×  3,5 см. Опухоль затрагивает все стенки гайморовой пазухи: раз-
рушая медиальную стенку пазухи, опухоль незначительно распространяется в полость носа; разрушая верхнемедиальную стенку пазухи, опухоль 
распространяется в нижние клетки правой половины решетчатого лабиринта; разрушая верхнюю стенку пазухи (которая является нижней 
стенкой правой орбиты), опухоль распространяется в полость глазницы на 0,4 см (без признаков инфильтрации нижней прямой глазодвигатель-
ной мышцы); незначительно разрушает заднелатеральную стенку пазухи, распространения опухоли в крылонёбную и подвисочную ямки не выяв-
лено. В лобной пазухе, в ячейках решетчатого лабиринта определяется застойное содержимое, также отмечается утолщение слизистой обо-
лочки основной и левой гайморовой пазухи до 0,8 см. Ячейки сосцевидных отростков височных костей воздушны. Деструкции других костей 
лицевого скелета на исследуемом уровне не обнаружено. Область левой орбиты без особенностей. Видимых патологических изменений в вещест-
ве головного мозга (полушариях, подкорковых ядрах, структурах ствола мозга и мозжечке), отделах, вошедших в зону исследования, по данным 
нативного исследования не обнаружено. Краниовертебральный переход без особенностей. Деструктивных изменений костей основания черепа 
не определяется. Опухоль правой гайморовой пазухи указанной распространенности
Fig. 4. Computed tomography of the facial skeleton from 04.14.2020. In the right maxillary sinus, a tumor of a soft tissue structure is determined, with uneven, 
fuzzy contours, up to 3.7 × 2.8 × 3.5 cm in size. The tumor affects all walls of the maxillary sinus: destroying the medial wall of the sinus, the tumor slightly 
spreads into the nasal cavity; destroying the upper medial wall of the sinus, the tumor spreads to the lower cells of the right half of the ethmoid labyrinth; destroying 
the upper wall of the sinus (which is the lower wall of the right orbit), the tumor spreads into the orbital cavity by 0.4 cm (without signs of infiltration of the lower 
rectus oculomotor muscle); slightly destroys the posterolateral wall of the sinus. The tumor does not spread to the pterygopalatine and infratemporal fossa. 
In the frontal sinus, in the ethmoid labyrinth cells, stagnant contents are determined; thickening of the mucous membrane of the main and left maxillary sinuses 
up to 0.8 cm is also noted. The cells of the mastoid processes of the temporal bones are airy. Destruction of other bones of the facial skeleton was not found 
at the studied level. The left orbit is normal. No visible pathological changes in the brain (hemispheres, subcortical nuclei, structures of the brainstem 
and cerebellum), sections included in the study area, were found according to the data of the native study. The craniovertebral junction was unremarkable. 
Destructive lesions in the bones of the skull base are not determined. Right maxillary sinus tumor of the specified extent

Рис. 5. Гистологическая картина опухоли (× 400). Фрагменты стенки 
гайморовой пазухи с обширными разрастаниями злокачественной эпи-
телиоидно-клеточной опухоли сол́идного строения с крупными очагами 
некроза и высокой митотической активностью
Fig. 5. Histology of the tumor (× 400). Fragments of the maxillary sinus wall 
with extensive growths of a malignant epithelioid cell tumor of solid structure, 
with large foci of necrosis and high mitotic activity

Это достаточно редкое заболевание, к настоящему 
моменту начиная с 1905 г. (первое упоминание ЭП) опи
сано не более 30 клинических наблюдений. Среди ЭП 
наиболее часто встречаются солитарные костные плаз
моцитомы, частота которых примерно на 40 % выше, 
чем частота ЭП мягких тканей [10].

Одиночные плазмоцитомы мягких тканей часто 
остаются локализованными и имеют лучший прогноз 
по сравнению с одиночными костными ЭП. Это мо
жет быть изолированное заболевание, но вместе с тем 
и первое проявление плазмоклеточной миеломы. Счи
тается, что от 11 до 30 % случаев ЭП может прогрес
сировать до плазмоклеточной миеломы в течение 
10 лет [11]. Так, описан первый случай ЭП, поража
ющей области носа и околоносовых пазух, с присутст
вием остеолитического поражения шейных позвонков, 
ключицы и черепа на момент постановки диагноза [12]. 
Соответственно, при подозрении, выявлении и подтвер
ждении ЭП необходимы четкая визуализация опухоли 
и детальные лабораторные исследования для подтвер
ждения или исключения диагноза плазмоклеточной 
миеломы. В клиническом случае, описанном выше, 



56
О

Н
К

О
Г

Е
М

А
Т

О
Л

О
Г

И
Я

  
3

’2
0

2
1

   
Т

О
М

 1
6

  
 

  
O

N
C

O
H

E
M

A
T

O
L

O
G

Y
  3

’2
0

2
1

  
V

O
L.

 1
6

Диагностика и лечение множественной миеломы

точный диагноз был получен только на основании дан
ных биопсии из полости носа, в то время как биопсия 
из шейных позвонков оказалась неинформативной. 
Следует отметить, что в этом клиническом наблюдении 
отсутствуют данные относительно поражения костно
го мозга, что является важным диагностическим кри
терием при плазмоклеточной миеломе [1].

Точная этиология ЭП неизвестна, предположи
тельно одной из причин может быть хроническая сти
муляция слизистой оболочки верхних дыхательных 
путей ингаляционными раздражителями или вирусной 
инфекцией [13]. Наиболее распространенные локали
зации ЭП мягких тканей – голова, шея (примерно 
90 %) и особенно верхние дыхательные пути (полость 
носа, пазухи, носоглотка и гортань), за которыми сле
дует желудочнокишечный тракт [14, 15].

В представленном клиническом случае 2 процесс 
также располагался в полости носа и проявился с но
совых кровотечений. В клиническом случае 1 было 
поражение дна полости рта, первично с образованием 
язвенного дефекта.

Согласно данным американских регистров средний 
возраст при диагностике одиночной ЭП составляет 
55–60 лет и значительно ниже у пациентов с множе
ственной миеломой, в то время как соотношение муж
чин и женщин варьирует от 1,2:1 до 2:1 [16].

Первичными клиническими признаками назаль
ных ЭП обычно являются заложенность носа, носовое 
кровотечение, прогрессирующая одышка и местная 
боль. Редкость этой опухоли, сопровождающейся дли
тельными неспецифическими клиническими прояв
лениями, представляет собой диагностическую и те
рапевтическую проблему для любого отоларинголога. 
Примером этому служат наши клинические наблюде
ния, в которых с момента появления первых симптомов 
до постановки точного диагноза в 1м случае прошло 
более 1 года, во 2м – 4 мес.

В целом диагнозполагающим при ЭП является 
ИГХисследование биопсийного материала опухоли. 
В клиническом наблюдении 1 сложностью стало то, 
что ИГХисследование выполнялось на фоне прове
денного пациенту химиолучевого лечения, что, несом
ненно, исказило иммунофенотипическую картину 
опухоли. Именно достаточно серьезным предшеству
ющим лечением можно объяснить отсутствие экспрес

сии ряда диагностических маркеров. Также следует 
отметить, что неверный диагноз «плоскоклеточный 
рак» был поставлен только на основании гистологи
ческих данных, без оценки иммунофенотипа.

В клиническом случае 2 с достаточно распростра
ненным процессом в области гайморовых пазух было 
проведено полное и очень детальное ИГХисследо
вание, однако данные морфоиммуногистохимическо
го исследования не позволили сформулировать диаг
ноз однозначно, несмотря на достаточно типичный для 
плазмоклеточных опухолей иммунофенотип (в пер
вую очередь положительная реакция на синдекан 1 
и CD56). Сложности возникли, возможно, в трактов
ке экспрессии основного маркера клеток плазмо
цитарной линии дифференцировки CD38, а также 
изза нетипичной морфологии. В такой ситуации, 
возможно, необходимо дополнительно применять 
другие диагностические методы иммунофенотипи
рования. Так, описан случай диагностики плазмокле
точной опухоли головы и шеи с применением имму
нофенотипирования опухолевой ткани методом 
проточной цитометрии [17]. Особенно полезным, 
по мнению авторов, этот дополнительный метод ди
агностики будет в случае, когда ИГХданные не по
зволяют однозначно дифференцировать плазмокле
точную дискразию и Вклеточную неходжкинскую 
лимфому.

Заключение
Описанные нами случаи отчетливо указывают 

на необходимость комплексного расширенного алго
ритма при диагностике опухолей головы и шеи. Наря
ду с инструментальными методами исследования, 
позволяющими визуализировать опухоль и оценить 
распространенность процесса, необходимо выполне
ние подробного иммунофенотипического исследова
ния субстрата опухоли с привлечением нескольких 
методов (ИГХ, иммуноцитология, иммунофенотипи
рование, метод проточной цитометрии). В случае 
 подозрения на опухоль плазмоклеточной природы 
в соответствии с рекомендованными стандартами не
обходимо детальное морфоиммунологическое иссле
дование клеток костного мозга, что даст представление 
об истинной распространенности процесса и поможет 
правильно сформулировать диагноз.
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