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В 1991 г. C. Gonzalez и соавт. [1] описали новый тип 
Т-клеточной лимфомы с клинико-патологическими чер-
тами, напоминающими панникулит. По мере накопления 
клинических, морфологических и иммуногистохимиче-
ских данных стало понятно, что подкожная панникулито-
подобная Т-клеточная лимфома (ППТКЛ) является не-
однородной [2]. Пациенты с γδТ-клеточным фенотипом 
ППТКЛ имели значительно худший прогноз, у них чаще 
наблюдался гемофагоцитарный синдром, чем у больных с 
αβТ-клеточным фенотипом ППТКЛ. Кроме того, выяв-
лены клинические, морфологические и иммунофеноти-
пические особенности, характерные для ППТКЛ с αβ- и 
γδТ-клеточным фенотипом (табл. 1). Это позволило вы-
делить ППТКЛ с γδТ-клеточным фенотипом как само-
стоятельную нозологическую единицу «первичная кож-
ная γδТ-клеточная лимфома», а термин ППТКЛ авторы 
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Аннотация
в статье приведены данные клинических, гистологических, иммуногистохимических, молекулярных исследований и 
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the paper gives the data of clinical, histological, immunohistochemical, and molecular studies and the results of positron emis-
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ГФС — гемофагоцитарный синдром 
ИГХИ — иммуногистохимическое исследование
ИПА — индекс пролиферативной активности 
КМ — костный мозг  
ЛДГ — лактатдегидрогеназа  
ЛУ — лимфатические узлы 
МСКТ — мультиспиральная компьютерная томография 
ПЖК — подкожная жировая клетчатка 
ППТКЛ — подкожная панникулитоподобная Т-клеточная 
лимфома

ПХТ — полихимиотерапия
ПЦР — полимеразная цепная реакция
ПЭТ — позитронно-эмиссионная томография
СРБ — С-реактивный белок 
18F-FDG — 18F-фтордезоксиглюкоза
CD — кластер дифференцировки
SUVmax — максимальное стандартизированное значение на-
копления
TCR — Т-клеточный рецептор

WHO-EORTC классификации рекомендовали использо-
вать только для ППТКЛ с αβТ-клеточным фенотипом [3, 
4].

ППТКЛ — редкая патология, составляющая менее 1% 
от всех неходжкинских лимфом. Эта лимфоидная опухоль 
может встречаться у людей разного возраста: от 9 до 79 
лет, средний возраст 36 лет. Чаще страдают женщины (со-
отношение женщин и мужчин примерно 2:1). Лимфома 
обычно манифестирует с подкожных узлов и бляшек без 
вовлечения лимфатических узлов (ЛУ), печени, селезенки 
и костного мозга (КМ). Опухоль варьирует в размерах от 
едва пальпируемых узелков до крупных образований (диа-
метром до 20 см). Изъязвление кожи над узлами нехарак-
терно. В-симптомы (фебрильная лихорадка, снижение 
массы тела, потливость) наблюдаются у 60% пациентов. 
Жизненно опасным осложнением лимфомы является ге-
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мофагоцитарный синдром. Он встречается у 17—20% па-
циентов и приводит почти к двукратному снижению 
5-летней общей выживаемости [4—7]. Опухолевый ин-
фильтрат сосредоточен в жировых дольках подкожной 
жировой клетчатки (ПЖК), без вовлечения септ. Может 
наблюдаться незначительная инфильтрация ретикуляр-
ной дермы, однако более поверхностные слои дермы и 
эпидермис не вовлечены. Жировой некроз и кариорексис 
наблюдаются всегда, но в различной степени. В инфиль-
трате часто содержатся реактивные гистиоциты с вакуо-
лизированной цитоплазмой. Нейтрофилы, эозинофилы и 
плазматические клетки обычно отсутствуют. Опухолевый 
субстрат состоит из лимфоцитов мелкого и среднего раз-
мера с ядрами неправильной формы. Лимфоциты ин-
фильтрируют пространство между жировыми клетками и 
окаймляют липоциты [4—6]. Окружение лимфоцитами 
жировых клеток (rimming) является полезной для диагно-
стики, но не специфической чертой ППТКЛ и встречает-
ся при других вариантах лимфом, вовлекающих ПЖК, а 
также реактивных лимфоидных инфильтратах [8]. Опухо-
левые лимфоциты имеют характерный иммунофенотип: 
βF1+, CD3+, CD4–, CD8+, CD56–, TIA1+, granzymeB+, 
perforin+. Важным дополнительным методом в диагно-

стике ППТКЛ является определение Т-клеточной кло-
нальности методом полимеразной цепной реакции (ПЦР) 
по реаранжировкам генов Т-клеточного рецептора (TCR) 
[3, 4, 9, 10].

В литературе описано около 250 случаев ППТКЛ. 
Этот вариант неходжкинской лимфомы хорошо охаракте-
ризован, тем не менее остается ряд нерешенных вопросов, 
связанных с выбором оптимальной терапии и использова-
нием наиболее информативного метода для определения 
распространенности опухоли и результатов лечения этой 
лимфоидной опухоли. Ниже представлен разбор и обсуж-
дение 3 случаев ППТКЛ из нашей клинической практики.

В течение последних 3 лет в Институте ревматологии 
им. В.А. Насоновой диагностированы 4 случая ППТКЛ, 
из них 3 представлены в статье. Пациенты направлены в 
институт с различными диагнозами: 2 с диагнозом панни-
кулита (случай №1 и 2) и один с диагнозом саркоидоза, 
сепсиса с подкожными отсевами (случай №3). При госпи-
тализации в институт пациентам выполнены развернутый 
анализ крови, анализ мочи и проведено полное биохими-
ческое исследование крови. Кроме того, выполнено имму-
нологическое исследование, включавшее определение 
уровня антинуклеарных антител методом непрямой имму-
нофлюоресценции и определение титра антител к двухспи-
ральной ДНК и Sm, анти-Ro, анти-La. Всем пациентам 
тремя независимыми морфологами (проф. Н.А. Пробато-
вой, проф. W. Klapper, и проф. С.Г. Раденска-Лоповок) 
проведено гистологическое и иммуногистохимическое ис-
следование (ИГХИ) биоптата кожи с ПЖК из очага пора-
жения. ИГХИ на парафиновых срезах выполнено с исполь-
зованием широкого набора антител: CD2, CD3, CD4, CD5, 
CD7, CD8, CD10, CD20, CD56, CD68, CD138, VS38c, Ki67, 
granzymeB, TIA1, perforin, βF1, TCR γ, TdT.

Определение Т-клеточной клональности по реаран-
жировкам генов γ, β и δ цепи TCR проводилось с парафи-

таблица 1. Сравнительные клинико-патологические характеристики ППТКЛ с αβ- и γδТ-клеточным фенотипом*

Характеристика αβ ППТКЛ γδ ППТКЛ
Средний возраст, годы 36 (9—79) 59 (13—79)
Клинические черты Подкожные узлы и бляшки, обычно без 

изъязвления
Подкожные узлы и бляшки, изъязвление в 

45% случаев
В-симптомы + +
Локализация опухолевого субстра-
та

Подкожная жировая ткань, возможно не-
значительное вовлечение глубоких слоев 

дермы

Подкожная жировая ткань с вовлечением 
дермы и эпидермиса

Иммунофенотип опухолевых лим-
фоцитов

CD3+, CD4–, CD8+, CD56–, цитотоксиче-
ские белки+

CD3+, CD4–, CD8–, CD56+ (в 60% случаев), 
цитотоксические белки+

Ассоциация с аутоиммунными за-
болеваниями, %

20 Нет

ГФС, % 17 50
5-Летняя общая выживаемость 91% без ГФС, 46% с ГФС 11% вне зависимости от ГФС
Терминология по WHO-EORTC 
классификации

Подкожная панникулитподобная 
Т-клеточная лимфома

Первичная кожная γδТ-клеточная лимфома

Примечание. * По данным [2, 4, 5]. ГФС — гемофагоцитарный синдром.

В.Р. Городецкий и соавт.
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Панникулитоподобная лимфома

новых блоков методом ПЦР с последующим фрагмент-
ным анализом по методике, описанной ранее [11, 12]. 

Определение стадии лимфомы включало ультразву-
ковое исследование органов брюшной полости и перифе-
рических ЛУ и проведение мультиспиральной компью-
терной томографии (МСКТ) органов грудной клетки, 
брюшной полости и малого таза. Кроме того, всем паци-
ентам выполняли позитронно-эмиссионную томографию 
(ПЭТ) всего тела с 18F-фтордезоксиглюкозой (18F-FDG) 
и подсчетом максимального стандартизированного значе-
ния накопления (standard uptake value — SUVmax) 18F-FDG. 
ПЭТ проводили перед началом и через 1 мес после завер-
шения запланированных курсов полихимиотерапии 
(ПХТ). Для исключения гемофагоцитарного синдрома и 
поражения КМ пациентам выполняли гистологическое и 
цитологическое исследование КМ.

Клинические наблюдения
Случай №1. Пациентка Л., 27 лет, поступила в Инсти-

тут ревматологии в декабре 2012 г. с генерализованными 
подкожными образованиями на руках, в области молоч-
ных желез, груди, спине, шеи, лице и лихорадкой до 39 °С. 
Кожа над уплотненной ПЖК гиперемирована, без изъяз-
влений.

Из истории болезни известно, что в 2009 г. после уши-
ба появилось уплотнение ПЖК в области правой лопатки. 
Дважды (в 2009 г. и в 2011 г.) проводилась биопсия кожи с 
ПЖК из зоны уплотнения. Гистологическая картина 
трактована как панникулит Вебера—Крисчена. В течение 
3 лет заболевание постепенно прогрессировало в виде по-
явления и роста подкожных узлов  в различных областях 
тела. С 2011 г. появилась ежедневная лихорадка до 39 °С. 
Пациентка периодически получала преднизолон в дозах от 
30 до 90 мг/сут с эффектом. Однако попытки снизить дозу 
преднизолона до 15—20 мг/сут сопровождались появле-
нием лихорадки и прогрессированием заболевания.

При поступлении в клиническом анализе крови отме-
чалось снижение количества лейкоцитов до 2,8·109/л с 
увеличением палочкоядерных нейтрофилов до 18% и сни-
жение концентрации гемоглобина до 106 г/л. В биохими-
ческом анализе крови увеличение активности лактатдеги-
дрогеназы (ЛДГ) до 1165 ед/мл (норма <225 ед/мл), аспар-
татаминотрансферазы до 93 ед/л (норма <38 ед/мл) и 
С-реактивного белка (СРБ) до 23 мг/л (норма <5 мг/л). За 
период обследования резко увеличился отек правой поло-
вины лица и параорбитальной области, что привело к 
полному закрытию правой глазной щели (рис. 1, а и далее 
см. на цв. вклейке). Пациентке выполнена повторная би-
опсия кожи с ПЖК. Гистологическое исследование выя-
вило лимфоидную инфильтрацию в лобулах подкожной 
жировой клетчатки (без вовлечения дермы и эпидермиса). 
Лимфоидные клетки несколько большего размера, чем 
малый лимфоцит, с полиморфными ядрами и формиро-
вали ободки вокруг отдельных жировых клеток (рис. 2, а). 
В инфильтрате имелись очажки апоптоза и значительное 
количество плазматических клеток. Лимфоциты экспрес-
сировали βF1 (см. рис. 2, б), CD2, CD3, CD5, CD8, 
granzymeB, TIA1 (см. рис. 2, в) и perforin. Маркер проли-
феративной активности Ki-67 экспрессировали почти 
70% клеток инфильтрата (см. рис. 2, г). Определение 
Т-клеточ ной клональности по реаранжировкам генов це-

пей γ и β TCR выявило моноклональную неполную (Dβ—
Jβ) реаранжировку генов цепи β TCR (рис. 3, а). При ис-
следовании КМ опухолевой инфильтрации и гемофаго-
цитоза не выявлено.

При ПЭТ получены данные о наличии множествен-
ных очагов активной специфической ткани (SUVmax до 
11,2) в ПЖК головы, шеи, верхних конечностей, грудной 
клетки и молочных желез (рис. 4, I). Кроме того, выявлено 
повышенное накопление препарата в подмышечных ЛУ с 
обеих сторон (SUVmax до 3,2). Пациентке установлен диа-
гноз ППТКЛ и проведено 6 курсов ПХТ по схеме CHOP 
(циклофосфан, доксорубицин, винкристин, преднизо-
лон) с выраженным клиническим эффектом. Однако при 
контрольной ПЭТ наблюдалась отрицательная динамика. 
Выявлено множество новых очагов активной специфиче-
ской ткани в ранее верифицированных зонах поражения с 
увеличением их метаболической активности (SUVmax до 
14,6) и появился единичный очаг в брыжейке толстой 
кишки с высокой интенсивностью накопления 18F-FDG 
(SUVmax до 13,3) (см. рис. 4, II, а). По результатам исследо-
вания решено изменить схему химиотерапии на GEM-P 
(гемцитабин, цисплатин, солумедрол). После 6 курсов 
ПХТ при контрольной ПЭТ в ноябре 2011 г. все выявляе-
мые ранее патологические очаги гиперметаболической 
активности резорбировались (см. рис. 4 II, б), что позво-
лило констатировать полную ремиссию, которая сохраня-
ется в течение 30 мес.

Случай №2. Пациент Ш., 22 года, поступил в Институт 
ревматологии в мае 2013 г. с жалобами на ежедневное по-
вышение температуры до 39,5 °С и множественными под-
кожными, умеренно болезненными при пальпации узла-
ми на теле, нижних и верхних конечностях. Над некото-
рыми из них кожа не изменена, в то время как над други-
ми эритематозна или наблюдались кровоизлияния (экхи-
мозы) (см. рис. 1, б). Из анамнеза известно, что заболева-
ние манифестировало 3 мес назад. Наблюдался с диагно-
зом панникулит и получал нестероидные противовоспа-
лительные препараты.

При поступлении в крови выявлены снижение коли-
чества гемоглобина до 94 г/л, лейкопения 2,4·109/л со 
сдвигом лейкоцитарной формулы влево до миелоцитов и 
умеренная тромбоцитопения (110·109/л). В биохимиче-
ском анализе крови выявлено увеличение активности 
ЛДГ до 1741 ед/л (норма <225 ед/л), ферритина до 3500 
мкг/л (норма <150 мкг/л) и СРБ до 79 мг/л (норма <5 
мг/л). Прямая проба Кумбса положительная. Выполнена 
биопсия кожи с ПЖК. В лобулах ПЖК наблюдался диф-
фузный неплотный инфильтрат из небольших лимфоид-
ных клеток с ядрами преимущественно неправильной 
формы, которые формировали кольцевидные структуры 
вокруг жировых клеток. В инфильтрате встречались плаз-
матические клетки и гистиоциты. Лимфоидные клетки 
экспрессировали βF1, CD2, CD3, CD5, CD7, CD8, 
granzyme B, TIA1 и perforin и не экспрессировали CD56, 
TdT и цепь γ TCR. Маркер пролиферативной активности 
Ki-67 экспрессировали почти 70% клеток инфильтрата. 
Определение Т-клеточной клональности по реаранжи-
ровкам генов цепей γ и β TCR не выявило моноклональ-
ной реаранжировки генов. КМ был гиперклеточным (ко-
личество жировых клеток <10%) за счет расширения эри-
троцитарного ростка, без признаков лимфоидной ин-
фильтрации и гемофагоцитоза.
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При ПЭТ с 18F-FDG получены данные о наличии 
множественных очагов активной специфической ткани 
(SUVmax до 10,5) в ПЖК правой щеки, верхних и нижних 
конечностей, различных отделов туловища (см. рис. 5, а). 
Пациенту установлен диагноз ППТКЛ и проведено 7 кур-
сов ПХТ по схеме GEM-P. При контрольной ПЭТ в дека-
бре 2013 г. патологические очаги гиперметаболической 
активности не выявлены (см. рис. 5, б). Констатирована 
полная ремиссия, которая сохраняется в течение 27 мес. 

Случай №3. Пациентка Х., 53 года, поступила в Ин-
ститут ревматологии в октябре 2014 г. Из анамнеза извест-
но, что в июне 2014 г. появилось малоболезненное уплот-
нение в области шеи с покраснением кожи над ним. Вско-
ре присоединилась лихорадка до 40,2 °С и появились но-
вые подкожные образования в области груди и на правом 
предплечье. По поводу лихорадки неясного генеза госпи-
тализирована в стационар, где в августе 2014 г. выполнена 
биопсия образования на шее. Гистологическая картина 
расценена как неспецифический воспалительный ин-
фильтрат и клиническая картина трактована как сепсис с 
септикопиемией. Начата массивная антибактериальная 
терапия. Несмотря на использование антибиотиков раз-
ных групп, сохранялась ежедневная температура до 39—40 °С, 
появились множественные красноватые образования на 
голенях и тыльной поверхности стоп, прогрессировала 
слабость. На фоне антибактериальной и жаропонижаю-
щей терапии у пациентки развился острый гепатит, что 
привело к отмене антибактериальной терапии. Высыпа-
ния на голенях расценены как узловатая эритема, и с по-
дозрением на саркоидоз пациентка направлена в Инсти-
тут ревматологии.

При поступлении сохранялась фебрильная лихорад-
ка, имелись множественные безболезненные подкожные 
образования на туловище, верхних и нижних конечно-
стях. Кожа над ними гиперемирована (см. рис. 1, в) или не 
изменена, без изъязвления. Периферические ЛУ, печень 
и селезенка не увеличены. В крови и мочи изменений не 
выявлено. В биохимическом анализе крови отмечалось 
незначительное повышение активности ЛДГ до 274 ед/л 
(норма <225 ед/л). Лабораторные показатели воспали-
тельной активности отсутствовали (концентрация СРБ и 
скорость оседания эритроцитов в пределах нормы). При 
иммунологическом скрининге у пациентки выявлены 
увеличение количества антител к тиреопероксидазе до 
1040 ед/мл (норма <75 ед/мл), снижение концентрации 
тиреотропного гормона до 0,005 мМЕ/л (норма 0,5—5,0 
мМЕ/л) и двукратное увеличение количества антител к 
La/SS-B. 

При пересмотре гистологических и иммуногистохи-
мических препаратов обнаружена инфильтрация ПЖК 
без вовлечения дермы и эпидермиса, мелкими и средними 
лимфоидными клетками с ядрами неправильной формы, 
которые окружали жировые клетки. Их иммунофенотип 
соответствовал цитотоксическим Т-лимфоцитам: CD3+, 
CD8+, granzymeB+, TIA1+, perforin+, CD56–, TdT–. Не-
которые клетки экспрессировали CD30. Часть атипичных 
клеток экспрессировала цепь β TCR. Однако в инфиль-
трате также имелись клетки, которые экспрессировали 
цепь γ TCR и значительная фракция лимфоцитов, не экс-
прессирующих цепи ни β, ни γ TCR. Маркер пролифера-
тивной активности Ki-67 экспрессировали почти 70% 
клеток инфильтрата.

Определение Т-клеточной клональности по реаран-
жировкам генов цепей γ, β и δ TCR выявило монокло-
нальность по генам цепи δ TCR (см. рис. 3, б), олигокло-
нальность по генам цепи γ TCR (6—7 доминирующих пи-
ков) и поликлональность по генам цепи β TCR.

При гистологическом и цитологическом исследова-
нии КМ патологии не выявлено. 

Данные ПЭТ свидетельствовали о наличии активной 
специфической ткани во множественных локальных 
уплотнениях ПЖК головы, туловища, верхних и нижних 
конечностях (SUVmax до 13,8; рис. 6, а) а, также в несколь-
ких участках большого сальника в левой мезогастральной 
области (SUVmax до 10,0; см. рис. 6, б).

Пациентке установлен диагноз ППТКЛ и начата ПХТ 
по схеме FCM (флударабин, циклофосфан, митоксан-
трон). После 3 курсов ПХТ у больной наблюдалась разно-
направленная картина. Температура тела снизилась до 
субфебрильной, исчезли ранее пальпируемые подкожные 
образования и нормализовалась активность ЛДГ, однако 
появилось несколько новых, быстро растущих болезнен-
ных возвышающихся подкожных очагов (см. рис. 1, г). 
При контрольной ПЭТ наблюдалось полное исчезнове-
ние ранее выявленных очагов опухоли, но наряду с этим 
отмечено появление множественных новых очагов. Ги-
стологическое исследование биоптата нового очага под-
твердило наличие у пациентки ППТКЛ. Полученные дан-
ные свидетельствовали о рефрактерности лимфомы к 
ПХТ по схеме FCM. В дальнейшем пациентке проведено 6 
курсов ПХТ по схеме GEM-P. При контрольной ПЭТ па-
тологические очаги гиперметаболической активности не 
выявлены. Констатирован полный метаболический ответ. 
Пациентка находиться под наблюдением 9 мес без при-
знаков прогрессирования лимфомы.

Обсуждение
Этиология ППТКЛ неизвестна, однако отмечено, что 

у 20% пациентов ППТКЛ сочетается с аутоиммунными 
заболеваниями, в том числе системной красной волчан-
кой, ювенильным ревматоидным артритом, синдромом 
Шегрена, сахарным диабетом 1-го типа и др. [5]. У одного 
из наших пациентов (случай №3) также наблюдалось со-
четание ППТКЛ с аутоиммунным тиреоидитом. Кроме 
того, у 2 пациентов выявлены аутоантитела: антитела к 
La/SS-B в случае №3 и тепловые IgG-антитела к эритро-
цитам в случае №2. Клиническая манифестация ППТКЛ 
у наших пациентов была сходной: фебрильная лихорадка 
и подкожные узлы/уплотнения разного диаметра. ЛУ, пе-
чень, селезенка и КМ не поражены лимфомой. Повышен-
ное накопление 18F-FDG по данным ПЭТ в подмышеч-
ных ЛУ в случае №1 расценено нами в рамках неспецифи-
ческого (реактивного) процесса. У 2 пациентов наблюда-
лась цитопения. Однако данных, подтверждающих гемо-
фагоцитарный синдром, по результатам исследования 
КМ ни у одного из наших пациентов не получено. Новые 
и быстро растущие опухолевые очаги обычно были уме-
ренно болезненными, но с течением времени становились 
безболезненными. Кожа над ними могла быть не измене-
на, эритематозна или иметь вид синяка, но изъязвления 
не наблюдалось. Иногда мы видели возвышение кожи над 
некоторыми опухолевыми очагами. Опухолевый инфиль-
трат состоял из цитотоксических лимфоцитов CD8+ мало-

В.Р. Городецкий и соавт.
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го и среднего размеров, которые инфильтрировали лобу-
лы ПЖК (без вовлечения верхних слоев дермы) и форми-
ровали ободки вокруг жировых клеток. Однако в случаях 
№1 и 2 в опухолевом инфильтрате встречались плазма-
тические клетки (в случае №1 — значительное количе-
ство), что, по данным литературы, не характерно для 
ППТКЛ и может приводить к ошибочному диагнозу вол-
чаночного панникулита (глубокой красной волчанки) 
[5]. По мнению L. Cerroni и соавт. [13], информативным 
дифференциально-диагностическим признаком в поль-
зу ППТКЛ является то, что лимфоциты, окружающие 
жировые клетки находятся в фазе пролиферации (экс-
прессируют Ki-67). Во всех наших случаях мы наблюдали 
этот феномен.

Хотя выявление Т-клеточной клональности по реа-
ранжировкам генов цепи γ TCR является важным допол-
нительным методом в диагностике ППТКЛ, она иденти-
фицируется только в 50—80% случаев [14, 15]. Ни у одного 
из наших пациентов она не выявлялась. Это побудило нас 
провести дополнительные исследования Т-клеточной 
клональности по реаранжировкам генов цепей β и δ TCR 
и сопоставить их с результатами мембранной экспрессии 
TCR при ИГХИ (табл. 2). У пациентов №1 и 2, несмотря 
на ярко выраженную экспрессию цепи β TCR опухолевы-
ми лимфоцитами по данным ИГХИ, при молекулярном 
анализе выявлены лишь неполная реаранжировка генов 
цепи β TCR (случай №1) и отсутствие клональности по 
реаранжировке генов цепи β TCR (случай №2). В случае 
№3 оценка результатов была особенно трудной. ИГХИ 
выявило 3 группы лимфоцитов в опухолевом субстрате. 
Одни лимфоциты экспрессировали цепь β TCR, другие 
— цепь γ TCR, но значительная фракция лимфоцитов не 
экспрессировала ни цепь γ, ни цепь β TCR. При этом 
морфологически невозможно было оценить, какая из 
групп лимфоцитов является опухолевой, а какая пред-
ставляет реактивный компонент. Молекулярное иссле-
дование выявило моноклональность по генам цепи δ 
TCR и поликлональную картину реаранжировки по ге-
нам цепи β TCR. С учетом олигоклональной реаранжи-
ровки по генам цепи γ TCR это давало возможность 
предположить, что опухолевые клетки имеют γδТ-
клеточный фенотип, и таким образом отнести этот слу-
чай к категории первичной кожной γδТ-клеточной лим-
фомы. Однако, принимая во внимание клинические ха-
рактеристики (отсутствие изъязвлений подкожных уз-
лов, гемофагоцитарного синдрома), гистологическую 
картину (локализация опухолевого инфильтрата только 
в ПЖК без вовлечения вышележащих слоев дермы) и 

иммунофенотип лимфоцитов (CD8+, CD56–), мы скло-
нились в пользу диагноза ППТКЛ.

В литературе описаны единичные наблюдения ис-
пользования ПЭТ у пациентов с ППТКЛ [16—21]. Наш 
опыт показывает, что ПЭТ с 18F-FDG в режиме обследо-
вания всего тела является эффективным методом опреде-
ления стадии ППТКЛ, позволяя в ряде случаев верифи-
цировать скрытые очаги поражения. У 2 наших пациентов 
при ПЭТ-исследовании выявлены очаги опухолевой ин-
фильтрации в жировой клетчатке брыжейки: у пациентки 
№3 при первичном обследовании, а у пациентки №1 при 
прогрессировании лимфомы после 6 курсов ПХТ. Вовле-
чение ППТКЛ интраабдоминального жира в последние 
годы описано несколькими исследователями [20, 21]. Эти 
и наше наблюдения свидетельствуют, что ППТКЛ может 
в ряде случаев поражать не только ПЖК, но и интраабдо-
минальный жир.

При ПЭТ у всех наших пациентов выявлялось интен-
сивное накопление 18F-FDG в опухолевых очагах, что 
коррелировало с высоким индексом пролиферативной 
активности (ИПА). Однако анализ данных литературы 
показал, что только у 71% больных ППТКЛ отмечается 
высокий уровень накопления 18F-FDG в опухоли [22].  
И это косвенно подтверждает гетерогенность ППТКЛ.

По нашему опыту, ПЭТ позволяет оценивать резуль-
таты терапии у пациентов с ППТКЛ более объективно, 
чем другие методы визуализации. У пациентки №1 после 
6 курсов CHOP клинически отмечалась ярко выраженная 
положительная динамика. Однако данные ПЭТ проде-
монстрировали неэффективность терапии, что привело к 
ее смене и позволило в дальнейшем достичь полной ре-
миссии. У пациента №2 после 7 курсов ПХТ, несмотря на 
наличие пальпируемых и сохраняющихся по данным 
МСКТ подкожных узлов, результаты ПЭТ свидетельство-
вали о полной ремиссии лимфомы, что послужило осно-
ванием для прекращения терапии и предотвратило риски, 
связанные с дальнейшим проведением ПХТ.

Традиционно для лечения ППТКЛ использовали 
ПХТ, чаще по схеме CHOP или CHOP-like. В ряде случаев 
применялась также высокодозная ПХТ с трансплантаци-
ей аутологичных или аллогенных гемопоэтических ство-
ловых клеток крови. Однако в настоящее время появи-
лись работы, авторы которых приходят к выводу, что при 
ППТКЛ без гемофагоцитарного синдрома проведение 
ПХТ не оправдано и что монотерапия преднизолоном или 
другими иммуносупрессивными препаратами дает сход-
ные результаты лечения [5, 23, 24]. Более того, в настоя-
щее время ППТКЛ рассматривается некоторыми автора-

таблица 2. Сравнительные результаты мембранной экспрессии TCR при ИГХИ и данных по определению Т-клеточной 
клональности по реаранжировкам генов цепей γ, β и δ TCR

Случай
Оценка клональности TCR методом ПЦР Иммуногистохимическое исследова-

ние (мембранная экспрессия TCR)
цепь γ цепь β цепь δ цепь γ цепь β

1 Поликлональная Неполная реарранжировка Не исследовали — +
2 Поликлональная Поликлональная Не исследовали — +
3 Олигоклональная Поликлональная Моноклональная +* +*

Примечание. * — в инфильтрате также содержались лимфоциты, не экспрессирующие ни цепь γ, ни цепь β TCR.

Панникулитоподобная лимфома
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ми как лимфоидная опухоль с индолентным клиническим 
течением [25].

Несмотря на отсутствие гемофагоцитарного синдрома 
у всех наших пациентов лимфома вела себя агрессивно. 
Опухоль была широко распространена, наблюдались 
В-симптомы и повышение активности ЛДГ. ИПА опухоли 
составлял около 70%, что сопоставимо с пролиферативной 
активностью диффузных В-крупноклеточных лимфом и 
других агрессивных лимфоидных опухолей. Результаты 
ПЭТ, как отмечалось, также подтверждали высокую агрес-
сивность опухолевого процесса. В связи с этим нам пред-
ставлялось обоснованным использование ПХТ. И хотя в 
настоящее время отсутствует «золотой стандарт» в выборе 
курса ПХТ для лечения больных с ППТКЛ, данные, при-
веденные в нескольких наиболее крупных обзорах, пока-
зывают, что схемы ПХТ, базирующиеся на противоопухо-
левых антибиотиках, недостаточно эффективны [2, 5]. В то 
же время схема GEM-P хорошо зарекомендовала себя для 
лечения периферических Т-клеточных лимфом как тера-
пия первого ряда, так и в случаях рецидива или первичной 
рефрактерности лимфомы [26—28]. В литературе нам 
встретился единственный случай использования схемы 
GEM-P для лечения больных с ППТКЛ [29]. Как показы-
вает наш опыт, использование этой схемы позволило до-

стигнуть длительной полной ремиссии лимфомы у всех на-
ших пациентов (причем у 2 из них лимфома была рефрак-
терна к первоначальной ПХТ).

Заключение
ППТКЛ — редкий вариант неходжкинской лимфомы, 

которая, по-видимому, обладает биологической гетероген-
ностью. Как видно из приведенных случаев, у одного из 
пациентов (случай №1) лимфома приобрела агрессивный 
характер примерно через 3 года от начала манифестации, а 
у 2 лимфома имела агрессивное течение de novo. У пациен-
тов с агрессивным течением ППТКЛ и высоким ИПА опу-
холевых клеток использование ПЭТ позволяет наиболее 
точно верифицировать локализацию лимфомы и оценить 
ответ на лечение. Кроме того, ПЭТ позволяет выявить в ря-
де случаев поражение ППТКЛ висцерального жира. Нам 
представляется также перспективным дальнейшее изуче-
ние использования схемы ПХТ GEM-P для лечения боль-
ных с ППТКЛ агрессивного течения. Накопление данных 
по биологии ППТКЛ позволит создать оптимальный алго-
ритм лечения больных с этой опухолью.
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