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Введение. Первичная медиастинальная В-крупноклеточная лимфома – неходжкинская 

лимфома, характеризующаяся формированием массивного конгломерата лимфоузлов в 

средостении с развитием характерных клинических признаков. В качестве прогнозирования 

риска раннего прогрессирования используется Международный прогностический индекс 

(МПИ), однако факторы, включенные в него, не характерны для ПМВКЛ.  

Цель. Разработать модель риска развития неблагоприятного исхода у пациентов с первичной 

медиастинальной В-крупноклеточной лимфомой.  

Материалы и методы. В исследование включены данные о 47 пациентах с ПМВКЛ, 

проведена оценка общей выживаемости в зависимости от различных клинических факторов. 

Результаты. На основании наличия у пациента с ПМВКЛ «В-симптомов», признака 

массивного поражения лимфоузлов средостения («bulky disease»), дыхательной 

недостаточности и лейкоцитоза разработана модель риска развития неблагоприятного исхода. 

Выводы. Создана прогностическая модель риска неблагоприятного исхода с высокой 

чувствительностью и специфичностью для пациентов с ПМВКЛ. 

 

Ключевые слова: первичная медиастинальная В-крупноклеточная лимфома, 

прогностическая модель, факторы риска, общая выживаемость. 
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Introduction. Primary mediastinal B-large cell lymphoma is non–Hodgkin's lymphoma, which is 

characterized by the development of a massive conglomerate of lymph nodes. The International 

Prognostic Index (MPI) is used as a prediction of the risk of early progression, but factors which are 

included there, doesn’t work with PMBCL.  

The aim. To develop a risk model for patients with primary mediastinal B-large cell lymphoma.  

Materials and methods. The study was included 47 patients with PMBCL, the overall survival was 

rated depending on clinical factors.  
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Results. According to the statistically significant data, which are obtained on the effect of "B-

symptoms", "bulky disease", respiratory failure, they were selected for developing a model of the risk 

of death of patients with PMBCL. Discussion. There is no association with lower survival of factors 

of IPI, the predominant using for diffuse B-large cell lymphoma, it is good to create a PMBCL-

specific model of the risk of death of patients.  

Conclusions. A prognostic model of the risk of death of patients with PMBCL with high sensitivity 

and specificity was created.  

 

Keywords: primary mediastinal B-large cell lymphoma, prognostic model, risk factors, overall 

survival. 

 

Введение. Первичная медиастинальная В-крупноклеточная лимфома (ПМВКЛ) 

относится к агрессивным неходжкинским лимфомам. Она встречается преимущественно у 

молодых пациентов и характеризуется развитием конгломерата лимфоузлов в средостении с 

проявлениями в виде медиастинального синдрома, синдрома верхней полой вены, 

дыхательной недостаточности различной степени тяжести. В качестве терапии первой линии 

уже длительное время используются различные CHOP-подобные режимы. Одной из 

важнейших проблем ПМВКЛ является рефрактерность к проводимому лечению. В настоящее 

время исследователи и практические врачи стараются найти наиболее эффективные варианты 

лечения, а также возможные мишени для преодоления возникающей рефрактерности [1,2].  

Стоит отметить, что в связи с редкостью ПМВКЛ, выделении ее в качестве отдельной 

нозологии, что произошло совсем недавно, чаще заболевание исследуется в качестве варианта 

диффузной В-крупноклеточной лимфомы (ДВКЛ) или в сравнении с ней. Так, при поиске 

литературных данных по запросу «первичная медиастинальная В-крупноклеточная лимфома» 

в базе PubMed за последние 5 лет найдено всего 200 статей, посвященных этому заболеванию. 

В ряде статей определены некоторые клинические факторы риска, влияющие на исход 

пациентов с ПМВКЛ. Доказано, что наличие медиастинального синдрома связано с 

ухудшением общей выживаемости (ОВ) пациентов [3-5]. Присутствие у больного «В-

симптомов» (лихорадки более 38 градусов не менее трех дней подряд без признаков 

воспаления, ночной потливости, похудении более чем на 10% массы тела за последние 6 

месяцев) на этапе постановки диагноза также коррелирует с более низкой выживаемостью 

[6,7].  В статье Zhou H., et al., 2020 получены данные об уменьшении ОВ больных с 

распространенными стадиями ПМВКЛ [8]. Однако, в основном, статьи сведены к изучению 

преимуществ тех или иных схем химиотерапии. 
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В качестве модели расчёта неблагоприятного прогноза у пациентов с данным 

вариантом лимфом используется Международный прогностический индекс (МПИ) 

(International Prognostic Index (IPI)), а также индекс, скорректированный по возрасту (aaIPI). В 

качестве факторов риска используются: возраст пациента старше 60 лет, общее состояние 

пациента по шкале ECOG≥2, повышение уровня ЛДГ, III-IV стадия заболевания, поражение 

более 1 экстранодальной зоны; в индексе для молодых пациентов – все показатели за 

исключением экстранодального поражения и возраста старше 60 лет [9]. Данный индекс 

предназначен для расчёта риска раннего прогрессирования у больных с ДВКЛ и не все его 

составляющие характерны для ПМВКЛ. Прогностического индекса, характеризующего 

течение ПМВКЛ, в настоящий момент не разработано. 

Цель. Разработать прогностическую модель риска развития неблагоприятного исхода 

у пациентов с первичной медиастинальной В-крупноклеточной лимфомой. 

Материалы и методы. В исследование были включены данные о 47 пациентах с 

установленным диагнозом ПМВКЛ, пролеченных в отделении онкогематологии ФГБУ 

«НМИЦ онкологии» МЗ РФ г.Ростова-на-Дону с 2011 по 2021 год. Для статистической 

обработки данных использовалась программа STATISTICA13, выживаемость рассчитывали 

по методу Каплан-Майера. Статистически значимыми считались различия при р<0,05. Для 

разработки прогностической модели использовались таблицы сопряженности с 

использованием критериев Пирсона и Спирмена. 

Результаты.  Учитывая факторы риска, включенные в МПИ, следует отметить низкую 

эффективность данного индекса при использовании его на нашей выборке больных вследствие 

ряда причин. Так, лица старше 60 лет составили всего лишь 12,7% (6 человек), 

распространенное экстранодальное поражение наблюдалось в 21,2% (10 больных), 

повышенный уровень ЛДГ в 12,7% (6 случаев), ECOG>2 – у 5 пациентов (10,6%). Стоит 

отметить и тот факт, что стадия не коррелировала с ухудшением общей выживаемости 

пациентов. II стадия была выявлена у 19 человек, IV – у 28. Пятилетняя общая выживаемость 

пациентов со II стадией составила 72,2±12,7% против 75,1±9,1% для пациентов с IV стадией, 

р>0,05. Таким образом, в нашем исследовании факторы риска, включенные в МПИ, оказались 

не характерны для пациентов с ПМВКЛ. 

Для разработки модели была проведена оценка клинических и лабораторных данных 

больных. Проанализировав литературные данные, были выбраны следующие клинические 
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признаки: наличие «В-симптомов», дыхательной недостаточности, а также массивного 

поражения  лимфоузлов («bulky disease»).  

В исследовании «В-симптомы» были у 33 больных (70,2%). Пятилетняя общая 

выживаемость при наличии «В-симптомов» составила 63,0±9,8% против 100% у больных без 

них. Различия статистически значимы (логранговый критерий, р<0,05) (рисунок 1).  

Cumulative Proportion Surviving (Kaplan-Meier)
ОБЩАЯ ВЫЖИВАЕМОСТЬ В ГРУППАХ СРАВНЕНИЯ
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Рисунок 1. Рисунок общей выживаемости больных в зависимости от наличия «В-симптомов»: 

группа №1 – есть «В-симптомы» (n=33) и группа №2 – нет «В-симптомов», (n=14). 

 

В связи с распространением опухолевого конгломерата в средостении, особое 

внимание мы уделили наличию признака «bulky disease», который наблюдался у 31 пациента 

в нашем исследовании. Наличие массивного поражения статистически значимо влияло на 

общую выживаемость больных. Пятилетняя общая выживаемость у больных с наличием 

признака «bulky disease» - 60,0±10,6% против 100% у больных без него. Различия 

статистически значимы (логранговый критерий, р<0,05) (рисунок 2). 

В нашем исследовании дыхательную недостаточность различной степени тяжести 

имели 27 человек. Средняя продолжительность жизни пациентов без дыхательной 

недостаточности - 41,1±55,8 мес. против 22,9±4,1 при её наличии. Пятилетняя общая 

выживаемость в группе больных без дыхательной недостаточности - 92,6±5,0% против 

45,7±14,5% у пациентов с дыхательной недостаточностью. Различия статистически значимы 

(логранговый критерий, р< 0,005) (рисунок 3). 
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Cumulative Proportion Surviving (Kaplan-Meier)
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Рисунок 2.  Рисунок общей выживаемости, разделенных на группы в зависимости от наличия 

признака «bulky disease»: группа №1 – есть массивное поражение, (n=31) и группа №2 – нет, 

(n=16).   
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Рисунок 3.  Рисунок общей выживаемости в зависимости от наличия дыхательной 

недостаточности. Больные в группе №1 (n=20) не имели дыхательной недостаточности. 

Вторую группу составили больные с дыхательной недостаточности (n=27). 

 

Среди лабораторных признаков в исследовании оценивалась зависимость общей 

выживаемости от уровня тромбоцитов, лейкоцитов, общего белка, СОЭ. Однако, 

статистически значимые различия были получены лишь при наличии лейкоцитоза (уровень 

лейкоцитов ≥9х109 /л.).  
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При оценке уровня лейкоцитов на момент постановки диагноза были получены 

следующие статистически значимые изменения: пятилетняя общая выживаемость у больных 

с нормальным уровнем лейкоцитов составила 100% против 55,4±11,8% у больных с 

лейкоцитозом ≥ 9х109 /л (n=24), р< 0,005 (рисунок 4).  

 

Cumulative Proportion Surviving (Kaplan-Meier)
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Рисунок 4. Рисунок общей выживаемости больных, разделенных в зависимости от наличия 

лейкоцитоза. Группа №1 - пациенты с нормальным уровнем лейкоцитов, группа №2 – 

пациенты с лейкоцитозом. 

 

Полученные нами значимые данные послужили основой для создания модели риска 

неблагоприятного исхода пациентов с ПМВКЛ. На основании клинических признаков 

(наличие «bulky disease», B-симптомов, дыхательной недостаточности), а также 

лабораторного признака (наличие лейкоцитоза) удалось построить следующую 

прогностическую модель: 

Р= 
exp(29,2∗𝑋1+27,7∗𝑋2+28,06∗𝑋3+1,25∗𝑋4

1+exp(29,2∗𝑋1+27,7∗𝑋2+28,06∗𝑋3+1,25∗𝑋4)
 

Х1 – лейкоцитоз, 

Х2 – bulky disease 

X3 – «В-симптомы» 

Х4 – дыхательная недостаточность 

р≥0,4 – риск оценен как высокий, при р<0,4, то прогнозируем низкий риск. 

Чувствительность модели составила 99,4%, специфичность - 83,8% (рисунок 5). 
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Рисунок 5. Чувствительность и специфичность модели. 

 

Обсуждение. В настоящее время для оценки риска раннего прогрессирования ПМВКЛ 

в клинической практике используется стандартный МПИ, а также индекс, скорректированный 

по возрасту. Однако, факторы риска, включенные в индекс, оказались не применимы для 

нашей выборки пациентов. 

В ряде публикаций также сделан акцент на низкой эффективности МПИ и предложены 

другие варианты расчета риска раннего прогрессирования пациентов. Так, в работе 

Vassilakopoulos T.P, и соавт. (2021) предложены несколько моделей, включающие любое 

экстранодальное поражение и высокий уровень ЛДГ, и любое экстранодальное поражение и 

объем опухоли. При применении данных моделей удалось четко выявить группу низкого 

риска, однако в группе высокого риска различий в выживаемости не получено. На основании 

данных моделей авторы предлагают корректировать индукционную терапию, поскольку 

данные модели, прежде всего, прогнозируют риск первично-рефрактерного течения [10]. В 

работе Ceriani L., и соавт. (2017) прогностическая модель построена на оценке 

количественных параметров 18-фтордезоксиглюкозы при проведении позитронно-

эмиссионной томографии [11]. Авторами также сделан вывод о низкой эффективности МПИ; 

однако среди факторов, включенных в индекс, лишь распространенная стадия коррелировала 

с ухудшением выживаемости больных. В настоящее время имеются несколько способов 

прогнозирования эффективности лечения пациентов с неходжкинскими лимфомами [12], 

однако все они требуют специального оборудования и в некоторых случаях не позволяют 

рассчитать риск неблагоприятного исхода до начала проводимой терапии. В то время как 
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предложенный нами способ позволяет на основании учёта простых клинических данных 

(наличие признака «bulky disease», B-симптомов, дыхательной недостаточности), а также 

лабораторного признака (наличие лейкоцитоза) оценить риск развития неблагоприятного 

исхода еще на этапе постановки диагноза. 

Выводы. Получена прогностическая модель риска развития неблагоприятных исходов 

у пациентов с ПМВКЛ. Модель позволяет врачу на раннем этапе индукции на основании 

простых клинических и лабораторных признаков рассчитать группу риска пациента с целью 

определения дальнейшей тактики ведения пациента и возможной эскалации терапии.   

Учитывая литературные данные о большом количестве пациентов ПМВКЛ, рефрактерных к 

проводимому лечению, её интенсификация в начале лечения у пациентов высокого риска 

может результаты лечения больных с ПМВКЛ. 
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