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диффузная в-крупноклеточная лимфома – наиболее часто встречающийся иммуноморфологический вариант лим-
фом у взрослых. экстранодальные зоны поражения в дебюте заболевания наблюдаются у трети пациентов. Наибо-
лее часто вовлекаются органы желудочно-кишечного тракта, яички, кости, щитовидная железа, кожа. первичное 
поражение полости носа и околоносовых пазух возникает крайне редко и вызывает диагностические и терапевти-
ческие трудности.
в статье продемонстрировано редкое клиническое наблюдение пациентки с впервые выявленной диффузной 
 в-крупноклеточной лимфомой с поражением синоназального тракта. для верификации окончательного диагноза 
потребовалось 6 мес. в настоящий момент продолжается индукционный этап лечения диффузной в-крупноклеточ-
ной лимфомы, достигнутый полный метаболический ответ сохраняется.
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Редкие и сложные клинические ситуации: диагностика и выбор тактики лечения
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Diffuse large b-cell lymphoma is the most common immunomorphological variant of lymphoma in adults. extranodal 
lesions are observed in a third of patients at the disease onset. the organs most often involved are the gastrointestinal 
tract, testicles, bones, thyroid gland, and skin. primary involvement of the nasal cavity and paranasal sinuses occur ex-
tremely rarely and cause diagnostic and therapeutic difficulties.
the article demonstrates a rare clinical case of newly diagnosed diffuse large b-cell lymphoma with sinonasal tract in-
volvement. It took 6 months to verify the final diagnosis. At the moment, the induction stage of treatment for diffuse 
large b-cell lymphoma continues, the achieved complete metabolic response is maintained.

Keywords: diffuse large b-cell lymphoma, oncology, hematology, sinonasal lymphoma, rare localization
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Введение
Первичные экстранодальные неходжкинские лим­

фомы (НХЛ) полости носа и околоносовых пазух 
встречаются крайне редко: в странах Запада на их до­
лю приходится около 1,5 % всех НХЛ [1–3]. Чаще 
поражается верхнечелюстная пазуха, чуть реже – ре­
шетчатая пазуха и полость носа. Лишь в 0,17–1,63 % 
всех случаев лимфом отмечается поражение лобной 
пазухи [3]. В западных странах НХЛ околоносовых 
пазух представлены в основном В­клеточными лим­
фомами, в то время как в Азиатском регионе преобла­
дают Т­клеточные [4].

Диффузная В­крупноклеточная лимфома (ДВКЛ) – 
самая распространенная НХЛ [5]. Это наиболее часто 
встречающийся иммуноморфологический вариант 
лимфомы, при котором наблюдается поражение си­
ноназального тракта [6].

Как правило, начальные признаки злокачествен­
ного заболевания гетерогенны и проявляются зало­
женностью носа, ринореей, эпистаксисом, острым 
синуситом в сочетании с диплопией или без нее, 
экзоф тальмом и проптозом. В связи с этим лимфомы 
полости носа и околоносовых пазух схожи с другими 
более распространенными доброкачественными забо­
леваниями, что приводит к увеличению времени по­
становки диагноза и до проведения соответствующего 
лечения [7].

Приводим клиническое наблюдение 63­летней 
женщины с первичной синоназальной ДВКЛ с рас­
пространением в полость левой орбиты, которой про­
ведена противоопухолевая терапия по протоколу 
 R­SD­EPOCH ± HDMTX (ритуксимаб, преднизолон, 
циклофосфамид; фракционированный режим 
введения этопозида, винкристина, доксорубицина; 
высокие дозы метотрексата).

Клинический случай
Пациентка, 63 лет, в июне 2023 г. поступила в от-

деление гематологии и химиотерапии Городской клини-
ческой больницы № 52. В январе 2023 г. больная стала 
отмечать затруднение носового дыхания, в марте – раз-
витие экзофтальма левого глаза.

По данным компьютерной томографии с внутривен-
ным контрастированием в полости носа слева было вы-
явлено объемное образование размером до 50 × 70 × 50 мм 
с распространением в левую верхнечелюстную пазуху, 
клетки решетчатого лабиринта и полость левой орбиты 
с воздействием в виде обтурации носовой полости и ком-
примирования левой глазницы с формированием экзо ф-
тальма.

В целях верификации диагноза пациентке была вы-
полнена биопсия образования полости носа. При имму-
номорфологическом исследовании биоптата образова-
ния установлена экстранодальная синоназальная ДВКЛ, 
non-GCB-тип, с высокой пролиферативной активностью 
(рис. 1, 2).

Рис. 1. Иммуноморфологическое исследование биоптата слизистой 
оболочки полости носа (окраска гематоксилином и эозином, ×400). 
Диффузный лимфоидный инфильтрат из атипичных крупных лимфо-
идных клеток
Fig. 1. Immunomorphological examination of a nasal mucosa biopsy sample 
(hematoxylin and eosin staining, ×400). Diffuse lymphoid infiltrate of atypical 
large lymphoid cells

mailto:mingalimovm@yandex.ru
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Rare and complex clinical situations: diagnosis and treatment choice

В рамках инициального стадирования в дебюте за-
болевания выполнены позитронно-эмиссионная томогра-
фия, совмещенная с компьютерной томографией 
(ПЭТ / КТ), всего тела с внутривенным контрастирова-
нием и односторонняя трепанобиопсия костного мозга. 
Данные ПЭТ / КТ: картина лимфопролиферативного за-
болевания (метаболически активное образование разме-
ром 83 × 48 × 44 мм, SUV

max
 (стандартизированный уро-

вень накопления) 29,65) с вовлечением полости носа, 
носоглотки, верхнечелюстной пазухи, клеток решетча-
того лабиринта с распространением в полость глазницы 
(рис. 3). Поражение костного мозга по данным гистоло-
гического исследования не выявлено.

При физикальном осмотре умеренная отечность 
на месте опухолевого образования в проекции слезного 
мешка в левой параорбитальной области и выражен-
ный экзофтальм (рис. 4). У пациентки отсутствова-
ла коморбидная патология, однако отмечалось наличие 
В-симптомов (ночная потливость, снижение массы 
тела).

В соответствии с данными иммуноморфологическо-
го исследования, классификацией Ann Arbor в модифика-
ции Lugano, IPI (Международный прогностический ин-
декс), CNS-IPI (шкала, отражающая риск развития 

Рис. 3. Позитронно-эмиссионная томография, совмещенная с компьютерной томографией, до лечения
Fig. 3. Positron emission tomography combined with computed tomography before treatment

Рис. 2. Иммуногистохимическое исследование биоптата слизистой 
оболочки полости носа (иммуноферментный метод, ×400). Экспрессия 
опухолевыми клетками CD20
Fig. 2. Immunohistochemical examination of a nasal mucosa biopsy sample 
(enzyme-linked immunosorbent method, ×400). CD20 expression by tumor cells
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Рис. 5. Позитронно-эмиссионная томография, совмещенная с компьютерной томографией, после 2 циклов лечения
Fig. 5. Positron emission tomography combined with computed tomography after 2 treatment cycles

Рис. 4. Внешний вид пациентки при первичном осмотре. Отмечаются 
отечность на месте опухолевого образования в проекции слезного меш-
ка в левой параорбитальной области и выраженный экзофтальм
Fig. 4. Patient appearance during the initial examination. There is swelling 
at the tumor site in the projection of the lacrimal sac in the left paraorbital 
region and pronounced exophthalmos

рецидива / прогрессирования с поражением центральной 
нервной системы) был установлен диагноз: первичная 
синоназальная ДВКЛ, non-GCB-тип, с массивным опу-
холевым поражением (bulky) полости носа, придаточных 
пазух носа, решетчатого лабиринта с распространением 
в полость левой орбиты, IV стадия, группа высокого 
риска по IPI и CNS-IPI.

При поступлении в гемограмме показатели пери-
ферической крови без клинически значимых изменений. 
В биохимическом анализе крови наблюдались высокая 
активность лактатдегидрогеназы, нормокалиемия, нор-
мокальциемия, нормофосфатемия, нормоурикемия. Ли-
кворограмма без изменений. Таким образом, у пациент-
ки – ДВКЛ с признаками неблагоприятного прогноза.

С учетом большой опухолевой массы, высокого риска 
острого лизис-синдрома была инициирована циторедук-
тивная предфаза с последующим началом индукционного 
цикла R-SD-EPOCH ± HDMTX (пациентка подписала 
информированное согласие; протокол одобрен локальным 
этическим комитетом Городской клинической больницы 
№ 52) на фоне стандартной сопроводительной терапии 
и контролем лабораторных маркеров острого лизис-син-
дрома. С учетом высокого риска по CNS-IPI и локализа-
ции поражения пациентке проводилась системная инфу-
зия метотрексата в высоких дозах (3 г / м2, непрерывная 
12-часовая внутривенная инфузия) на 16-й день 2-го цикла 
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Редкие и сложные клинические ситуации: диагностика и выбор тактики лечения

в рамках профилактики поражения центральной нервной 
системы. Первичная профилактика развития фебрильной 
нейтропении проводилась путем стимуляции гранулоци-
топоэза. После 2 циклов выполнено промежуточное ре-
стадирование по данным ПЭТ / КТ: констатирован пол-
ный метаболический ответ (3 балла по шкале Deauville) 
(рис. 5). Противоопухолевую терапию па циентка пере-
носила удовлетворительно, проявлений  тяжелой гема-
тологической и негематологической токсичности не за-
фиксировано. Планируется суммарно 6 индукционных 
циклов.

Обсуждение
Представленное клиническое наблюдение сино­

назальной ДВКЛ является уникальным, поскольку 
первичное лимфомное поражение синоназального 
тракта – крайне редкая экстранодальная локализация. 
По данным литературы, наиболее распространенным 
экстранодальным поражением при лимфомах в обла­
сти головы и шеи является лимфатическое глоточное 
кольцо (кольцо Пирогова–Вальдейера) [14]. К прева­
лирующим иммуноморфологическим вариантам НХЛ, 
поражающим синоназальный тракт, относят ДВКЛ 
и экстранодальную NK / T­клеточную лимфому [15]. Сле­
дует отметить, что при экстранодальной NK / T­клеточной 
лимфоме чаще вовлекается полость носа, в то время 
как при ДВКЛ поражаются околоносовые пазухи [16]. 
В представленном нами случае преобладает в основном 
поражение околоносовых пазух (верхнечелюстная 
и основная пазухи слева).

Средний возраст установления синоназальной 
НХЛ варьирует от 45 до 75 лет [17]. В приведенном 
нами клиническом случае диагноз верифицирован 
в возрасте 63 лет. Ранняя диагностика первичной си­
ноназальной НХЛ крайне затруднена, поскольку по­
ражения, возникшие в этой области и распространя­
ющиеся на околоносовые пазухи или в носовую 
полость, наиболее часто на ранней стадии заболевания 
являются бессимптомными [15].

Важно обратить внимание на то, что вторичное 
вовлечение орбиты изначально может привести к оф­
тальмологу, поскольку по мере прогрессирования по­
ражения глазницы в первую очередь могут беспокоить 
проявления, связанные с глазницей или периорби­
тальными структурами [18]. В описанном нами случае 
у пациентки вторично вовлечена левая орбита. В таб­
лице представлен обзор литературы, посвященной 
экзофтальму при синоназальных миелоидных и лим­
фоидных образованиях.

На фоне проводимой высокодозной иммунохимио­
терапии у пациентки была отмечена достаточно быс­
трая редукция лимфоидной опухоли, что привело 
к полному регрессу экзофтальма и восстановлению 
носового дыхания (рис. 6), что свидетельствует о вы­
сокой эффективности данного режима терапии при 
приемлемом профиле токсичности.

Заключение
Приведенное клиническое наблюдение демонстри­

рует крайне редкую экстранодальную локализацию 
ДВКЛ. Для ранней диагностики заболевания ключевым 
остается междисциплинарный подход. При обнаруже­
нии агрессивного мягкотканного образования в полости 
носа и околоносовых пазухах у пациента рекомендует­
ся включать НХЛ в дифференциально­диагностический 
ряд. Исследуемый режим R­SD­EPOCH ± HDMTX 
показал свою эффективность при ДВКЛ с признаками 
неблагоприятного прогноза.

Рис. 6. Внешний вид пациентки после противоопухолевой терапии. 
Регресс экзофтальма, восстановление носового дыхания
Fig. 6. Patient appearance after antitumor therapy. Regression of exophthal-
mos, restoration of nasal breathing
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