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Введение. Первичная медиастинальная В-крупноклеточная лимфома (ПМВКЛ) средостения 

выделена в отдельную нозологию совсем недавно. Стандартом лечения ПМВКЛ является 

иммунохимиотерапия с последующей оценкой эффекта лечения. Несмотря на успешное 

лечение пациентов с ПМВКЛ, остается треть пациентов с рецидивирующим или 

рефрактерным течением заболевания.  

Цель. Изучить некоторые клинические и терапевтические особенности, влияющих на течение 

и общую 10-летнюю выживаемость пациентов ПМВКЛ.  

Материалы и методы. В исследование включены данные о 40 пациентах с установленным 

диагнозом первичной медиастинальной В-крупноклеточной лимфомы, получающих лечение 

в отделении онкогематологии ФГБУ «НМИЦ онкологии» МЗ РФ. В исследовании 

оценивалась общая 10-летняя выживаемость пациентов в зависимости от наличия 

медиастинального синдрома, использованных схем химиотерапии, применения 

дистанционной лучевой терапии в качестве консолидирующего лечения.  

Результаты. Являясь терапией выбора, схема DA-EPOCH-R достоверно улучшает 

выживаемость пациентов с ПМВКЛ. Консолидирующая ДЛТ также достоверно улучшает 

общую выживаемость пациентов. Среди данных пациентов общая 10-летняя выживаемость 

составила 86,9±7,4, тогда как в группе без консолидирующей ДЛТ данный показатель 

составил 59,8±11, различия достоверны (р<1, χ2  2,6), у=95%. Среди пациентов с наличием 

медиастинального синдрома общая 10-летняя выживаемость составила 41,6±4,5, тогда как при 

его отсутствии данный показатель оказался статистически выше и составил 87,9±8,5 (р<1, χ2  

1,06), у=95%. При наличии медиастинального синдрома, обозначенного как «positive», общая 

10-летняя выживаемость оказалась достоверно ниже, чем при его отсутствии, обозначенного 

на схеме №3 как «negative».  

Обсуждение. Данные нашего исследования сопоставимы с данными современной 

литературы.  

Вывод. Таким образом, наличие медиастинального синдрома, использованные схемы 

химиотерапии, применение дистанционной лучевой терапии в качестве консолидирующего 

лечения оказывают влияние на общую выживаемость пациентов ПМВКЛ. 
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синдром, лучевая терапия 
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Introduction. Primary mediastinal large B-cell lymphoma (PMBCL) has been isolated as a unique 

nosology recently. The treatment of PMBCL is immunochemotherapy. Despite of successful 

treatment of patients with PMBCL, a third of them have refractory disease courses. 

The aim. To study some clinical and therapeutic features that affects the course and overall 10-year 

survival of patients with PMBCL. 

Materials and methods. The study included 40 patients with an RMBCL, who have been receiving 

treatment in the department of oncohematology of the Federal State Budgetary Institution "National 

Medical Research Centre for Oncology" of the Ministry of Health of the Russian Federation. The 

study evaluated the overall 10-year survival of patients depending on the presence of mediastinal 

syndrome, the chemotherapy regimens, and the using of radiotherapy as a consolidating treatment. 

Results. The DA-EPOCH-R significantly improves the survival of patients with PMBCL. RT also 

significantly improves the overall survival of patients. Among these patients, the overall 10-year 

survival rate was 86.9±7.4, while in the group without consolidating DLT, this indicator was 59.8±11, 

the differences were significant (p<1, χ2 2.6), y=95%. Among patients with mediastinal syndrome, 

the overall 10-year survival rate was 41.6±4.5, while in its absence, this indicator was statistically 

higher and amounted to 87.9±8.5 (p<1, χ2 1.06), y=95%. In the presence of mediastinal syndrome, 

designated as "positive", the overall 10-year survival rate was significantly lower than in its absence, 

designated as "negative"in scheme No. 3. 

Discussion. The data of our study are comparable with the data of modern literature. 

Conclusion. The presence of mediastinal syndrome, the chemotherapy regimens, the using of RT 

have are really influence on the overall survival of patients with PMBCL. 

 

Keywords: primary mediastinal lymphoma, regimen of chemotherapy, mediastinal syndrome, 

radiotherapy. 

  

Введение. Первичная медиастинальная В-крупноклеточная лимфома (ПМВКЛ) 

средостения, в настоящее время выделенная в отдельную нозологию, характеризуется 

преимущественным поражением лимфоузлов средостения с развитием конгломерата 

лимфоузлов и локальным распространением на смежные структуры [1]. ПМВКЛ составляет 

3-4 % всех неходжкинских лимфом и является достаточно редкой патологией. ПМВКЛ чаще 

встречается у молодых пациентов, медиана возраста больных – 35-40 лет. В связи с местным 

распространением опухоли клинически она зачастую проявляется развитием синдрома 

сдавления верхней полой вены и развитием характерных клинических проявлений. «В-

симптомы» наблюдаются достаточно часто и проявляются лихорадкой, потерей веса и 
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потливостью, а вот поражение костного мозга наблюдается лишь в 1-5% случаев [2,15]. 

Периферическая лимфаденопатия может отсутствовать, что значительно затрудняет 

своевременную постановку диагноза. Стандартом в лечении ПМВКЛ является 

иммунохимиотерапия с последующей оценкой эффекта лечения. Несмотря на достижения 

последних лет в лечении ПМВКЛ, у 10-30% больных наблюдается рецидивирующее или 

первично-резистентное течение, которое зачастую характеризуется плохим прогнозом [3]. В 

связи с этим создается необходимость более подробного изучения, возможных клинических 

причин, влияющих на выживаемость данных пациентов. 

 Цель работы. Изучить некоторые клинические и терапевтические особенности, 

влияющих на течение и общую 10-летнюю выживаемость пациентов ПМВКЛ. 

 Материалы и методы. В исследование были включены данные о 40 пациентах с 

установленным диагнозом первичной медиастинальной В-крупноклеточной лимфомы 

различных стадий, получающих лечение на базе онкогематологического отделения ФГБУ 

«НМИЦ онкологии» МЗ РФ в период с 2013 по 2021 год. В исследовании оценивалась общая 

10-летняя выживаемость пациентов в зависимости от наличия медиастинального синдрома, 

использованных схем химиотерапии, применения дистанционной лучевой терапии в качестве 

консолидирующего лечения. Статистическая обработка данных осуществлялась с 

использованием пакета STATISTICA13, метода Каплана-Мейера и логрангового критерия. 

 Результаты.  В нашем исследовании схема DA-EPOCH-R назначалась у пациентов в 

возрасте от 26 до 47 лет, что связано с интенсивностью данной схемы. Наличие «В-

симптомов», являясь одним из прогностических факторов течения ПМВКЛ также сыграло 

свою роль в назначении более агрессивной схемы терапии (DA-EPOCH-R). Все пациенты 

получали схемы с включением ритуксимаба. При этом схему DA-EPOCH-R получали 9 

пациентов что составило 25,7%, в то время как все остальные схемы (R-CHOP, NHL-BFM) 

получали 31 человек (74,3%), из них схему NHL-BFM-90 получали лишь 2 пациентов. В 

группе пациентов ПМВКЛ, получающих терапию DA-EPOCH-R общая выживаемость 

оказалась выше, что статистически значимо и подтверждается методом Каплан-Майера. 

Медиана наблюдения составила 29,2 месяцев (1;101). На схеме №1 представлена кривая общей 

выживаемости пациентов по Каплан-Майеру в зависимости от схемы химиотерапии (р<1, 

χ2 2,018), у=95%. Являясь терапией выбора, схема DA-EPOCH-R достоверно улучшает 

выживаемость пациентов с ПМВКЛ. В таблице представлена краткая характеристика 
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пациентов, получающих схему DA-EPOCH-R и другие схемы в качестве терапии первой 

линии в зависимости от возраста, стадии, а также наличия «В-симптомов».  

        В нашем исследовании ДЛТ (СОД 40 Гр) с целью консолидации эффекта применялась у 

19 пациентов, что составило 47,5%. Наиболее распространенной стадией являлась IV стадия 

(у 57,9% пациентов) за счет местного распространения опухоли и вовлечения легочной ткани 

в процесс. Среди данных пациентов общая 10-летняя выживаемость составила 86,9±7,4, тогда 

как в группе без консолидирующей ДЛТ данный показатель составил 59,8±11, различия 

достоверны (р<1, χ2  2,6), у=95%. На схеме №2 представлена кривая общей выживаемости 

пациентов по Каплан-Майеру в зависимости от наличия ДЛТ.  

        В исследовании медиастинальный синдром наблюдался у 28 человек, что составило 

53,4% пациентов. Среди пациентов с наличием медиастинального синдрома общая 10-летняя 

выживаемость составила 41,6±4,5, тогда как при его отсутствии данный показатель оказался 

статистически выше и составил 87,9±8,5 (р<1, χ2  1,06), у=95%. В исследовании 

медиастинальный синдром наблюдался преимущественно у пациентов с IV стадией процесса 

с вовлечением легочной ткани, чем и объясняется клиническая картина развития данного 

синдрома. На схеме №3 представлена кривая общей 10-летней выживаемости пациентов по 

Каплан-Майеру зависимости от наличия медиастинального синдрома у пациентов ПМВКЛ. 

При наличии медиастинального синдрома, обозначенного как «positive», общая 10-летняя 

выживаемость оказалась достоверно ниже, чем при его отсутствии, обозначенного на схеме 

№3 как «negative».  

  

Схема 1. Кривая общей выживаемости в зависимости от схем химиотерапии 1 линии 
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Таблица 1 

Характеристика пациентов в зависимости от выбранных факторов и проводимой терапии 

Характеристика Медиана 

возраста (лет) 

 

Стадия II 

 

Стадия IV Наличие В-

симптомов 

Схема DAR-EPOCH (n=9) 35,8 (26; 47) 55,5% (n=5) 44,5% (n=4) 88,8% (n=8) 

Другие схемы ХТ (n=31) 

(R-CHOP, NHL-BFM) 

42,3 (23; 66) 38,7 % 

(n=12) 

61,2% (n=19) 70,9% (n=21) 

Дистанционная лучевая 

терапия (n=19) 

42,2 (26; 62) 42,1% (n=8) 57,9%  

(n=11) 

73,6% (n=14) 

Медиастинальный 

синдром (n=28) 

37,7 (22; 61) 35,7 % 

(n=10)  

64,3%  

(n=18) 

71,4% (n=20) 

         

 

 

Схема 2. Кривая общей выживаемости в зависимости от применения ДЛТ в качестве 

консолидации 
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Схема 3. Кривая общей выживаемости пациентов по Каплан-Майеру зависимости от наличия 

медиастинального синдрома у пациентов  

 

 Обсуждение. Согласно клиническим рекомендациям в качестве терапии первой линии 

принято использовать схемы DA-EPOCH-R, R-MACOP-B, R-CHOP на усмотрение лечащего 

врача и предпочтений конкретного отделения. В литературе описываются многочисленные 

исследования выбора наиболее эффективных схем химиотерапии, однако четкого 

преимущества одной схемы ХТ над другой в настоящее время не доказано. В исследовании 

[4] оценивались исходы терапии у пациентов, пролеченных за последние 20 лет. У пациентов, 

пролеченных по схеме MACOP-B полного ответа удалось добиться у 62,2% пациентов, общая 

17-летняя выживаемость составила 72%, выживаемость без прогрессии у 67,6% пациентов, 

что подтверждает некоторое превосходство над CHOP-подобными режимами ХТ. В статье [5] 

также доказан высокий уровень первичной рефрактерности при применении CHOP-подобных 

режимов. Однако, в другом же исследовании группа пациентов, пролеченных CHOP-

подобным режимом не имели первично-резистентного течения и имели достаточный уровень 

ответа на проводимое лечение [6,7]. Что касается применения моноклональных антител, то 

включение в схему ритуксимаба достоверно увеличивает общую выживаемость, а также 

выживаемость без прогрессирования [8,9]. Некоторые исследования показали, что R-CHOP 

целесообразно заменить на DA-EPOCH-R при лечении пациентов с ПМБКЛ: частота полного 

ответа при применении DA-EPOCH-R выше, чем при R-CHOP (84% против 70%). Однако, при 

назначении данной схемы необходимо учитывать токсичность терапии, в первую очередь 
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кардиотоксичность, связанную с назначением антрациклинов, а также возможность развития 

нейтропении [10]. При лечении наших пациентов в качестве терапии 1-ой линии 

использовались схемы: DA-EPOCH-R, R-CHOP, NHL-BFM, что согласуется с данными 

литературы и не противоречит мировым стандартам терапии. 

            При достижении ремиссии после индукционной химиотерапии, согласно клиническим 

рекомендациям, следует проведение консолидирующей дистанционной лучевой терапии 

(ДЛТ) из-за большого конгломерата остаточной опухоли [11]. Согласно проведенным 

исследованиям вопрос назначения ДЛТ в качестве консолидации остается открытым. С одной 

стороны, описываются многочисленные примеры усиливающего эффекта 

иммунохимиотерапии с последующей ДЛТ, с другой стороны существует высокая 

вероятность развития осложнений данной терапии, а также возникновения вторичных 

опухолей вследствие преимущественного поражения органов средостения [12-15]. Согласно 

литературным данным, ориентируясь на результаты ПЭТ-КТ при лечении ПМВКЛ можно 

либо продолжить проводимую терапию 1 линии, перейти к ДЛТ, либо начать проводить 

терапию 2 линии при отсутствии эффекта [16,17]. В исследовании [18] доказано, что у 

пациентов с позитивным промежуточным ответом, согласно данным ПЭТ-КТ, 

интенсификация режима (в данном случае – протокол Беркитта) не повлияла на исход. В 

статье [19,20] ПЭТ-КТ используется в качестве оценки прогноза после ДЛТ у пациентов с 

ПМВКЛ. Данное исследование подтвердило прогностическую роль ПЭТ-КТ, у пациентов с 

Deauville 5 и/или SUVмаксимум ≥5 – как высокий риск прогрессирования/рецидива после ДЛТ. 

Cогласно литературным данным, в зависимости от результатов ПЭТ-КТ частоту ДЛТ можно 

свести к минимуму [21,22]. При ПМВКЛ зачастую сохраняется высокой частота 

ложнопозитивных результатов вследствие повышенного накопления радиофармпрепарата 

(РФП) тканью тимуса и использованием моноклональных антител в лечении таких пациентов. 

Таким образом, согласно многочисленным исследованиям вопрос назначения ДЛТ в качестве 

консолидации лечения, даже с учетом данных ПЭТ-КТ остается нерешенным. Тем не менее, 

учитывая крайне неблагоприятный прогноз на долгосрочную выживаемость у больных с 

рецидивами ПМВКЛ, преимуществ от применения лучевой терапии значительно больше. 

Отказаться от облучения можно только в тех ситуациях, когда у больных отсутствует 

остаточная опухоль в средостении (ПЭТ-/КТ) [23]. В нашем исследовании более 50% 

пациентов не получили консолидирующую ДЛТ вследствие ПЭТ-негативной ремиссии. 
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         Ввиду преимущественно местного распространения опухоли у части больных 

развивается медиастинальный синдром, который клинически проявляется кашлем, одышкой, 

в некоторых случаях развитием синдрома сдавления верхней полой вены и дыхательной 

недостаточности, что в большинстве случаев требует немедленной терапии. 

Медиастинальный синдром – опасное состояние, представляющий собой сочетание 

симптомов, свидетельствующих о сдавлении крупных вен, нервов и органов средостения, 

способных даже в некоторых случаях привести к развитию такого серьезного осложнения, как 

кардиогенный шок [24]. В литературе описываются случаи, когда вследствие развития 

медиастинального синдрома, а также синдрома сдавления верхней полой вены у пациента с 

ПМВКЛ лечение так и не удалось назначить вследствие летального исхода причиной которого 

стала дыхательная недостаточность [24]. В нашем исследовании медиастинальный синдром 

наблюдался у большинства пациентов, что не только клинически отягощало течение 

заболевания, но и повлияло на общую 10-летнюю выживаемость пациентов 

          Выводы. Таким образом, наличие медиастинального синдрома, использованные схемы 

химиотерапии, применение дистанционной лучевой терапии в качестве консолидирующего 

лечения оказывают влияние на общую выживаемость пациентов ПМВКЛ. Применение более 

интенсивных режимов ХТ, таких как DA-EPOCH-R с включением моноклональных антител 

способно достоверно улучшить результаты лечения пациентов 42,3 мес. против 101,2 мес. И 

хотя, время наблюдения за пациентами, получающими данную схему, оказалось короче, на 

графике четко видно улучшение выживаемости таких больных (р<1, χ2 2,018), у=95%.). Выбор 

данной схемы оказался неслучаен, она применялась у пациентов более молодого возраста, а 

также зачастую при наличии «В-симптомов», что связано с агрессивностью схемы и развитием 

возможных побочных явлений. Опираясь на данные мировой литературы ДЛТ в качестве 

консолидирующей терапии, применялась только на основании ПЭТ-КТ. В нашем 

исследовании прослеживается четкая связь между назначением ДЛТ и кривой общей 

выживаемости. Изучение этого вопроса является в настоящий момент наиболее актуальным. 

Клинические проявления в виде медиастинального синдрома способны привести к серьезным 

осложнениям. При этом, в нашем исследовании прослеживается четкая связь между наличием 

данного клинического проявления и общей выживаемостью пациентов, по-видимому, это 

связано с исходной большой опухолевой массой опухоли. Полученные данные представляют 

собой несомненный интерес дальнейшего изучения течения данной опухоли ввиду отсутствия 

достаточной изученности данной патологии. 
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Ограничения исследования. Настоящее исследование имеет ряд ограничений, которые 

необходимо обозначить. Работа представляет собой одноцентровое исследование с небольшой 

выборкой пациентов, что могло повлиять на результаты анализа. 
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