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Первичная неходжкинская лимфома (НХЛ) околоуш-
ной слюнной железы (ОСЖ) — редкая опухоль, которая 
составляет 1,7—7,7% от всех неоплазий слюнных желез [1] 
и в 0,6—5% наблюдений от всех экстранодальных НХЛ [2]. 
По некоторым данным, при наличии в анамнезе синдро-
ма Шегрена риск развития лимфомы увеличивается в 
2 раза [3]. НХЛ ОСЖ наиболее распространена у женщин, 
особенно при синдроме Шегрена [4], при этом чаще разви-
вается MALT-лимфома ОСЖ. Достаточно редко опухоль 
встречается у пациентов моложе 50 лет (медиана возрас-
та 55—65 лет) [5]. Редко НХЛ развивается в поднижнече-
люстной, малой слюнной и подъязычной слюнных желе-
зах  [6]. В 4—21% наблюдений описывают билатеральное 
поражение [7]. Редко основным клиническим проявлени-
ем служит болевой синдром (до 9%), парез лицевого нерва 
(4—15%) или фиксация масс с подлежащими тканями [8]. 
О появлении заболевания чаще свидетельствует наличие 
объемного, каменистой плотности, неподвижного образо-
вания в проекции ОСЖ различных размеров [9]. 

В 84—97% случаев первичные лимфомы ОСЖ пред-
ставлены В-клеточным фенотипом: диффузная круп-
ноклеточная В-клеточная лимфома (ДВККЛ), фол-
ликулярная и МАLT-лимфома. Частота выявления 
каждого варианта примерно одинакова [10]. В исключи-
тельно редких случаях лимфомы ОСЖ характеризуются 
Т-клеточным фенотипом и составляют, по разным дан-
ным литературы, от 0,6 до 0,8% случаев [11]. 

МALT-лимфома характеризуется низкой степенью 
злокачественности и чаще диагностируется в локализо-
ванных стадиях на протяжении длительного времени. 
В некоторых случаях, однако, она может трансформиро-
ваться в лимфому высокой степени злокачественности — 
ДВККЛ [12]. Существуют сведения, что MALT-лимфома 
ОСЖ ассоциирована (от 0,3 до 44%) с аутоиммунными 
процессами, в частности с синдромом Шегрена и рев-
матоидным артритом [13]. При этом риск развития НХЛ 
выше в 2,7 раза в случае первичного возникновения син-
дрома Шегрена. По данным разных авторов, на момент 
морфологической верификации диагноза у 48—53% па-
циентов наблюдались ранние (IЕ—IIE) стадии [14].

Лучевая терапия (ЛТ) и химиотерапия (ХТ), в част-
ности схема CHOP-21, позволяют добиться хороших 
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результатов: достижение полной ремиссии (ПР) поч-
ти в 95% случаев и 5-летней общей выживаемости (ОВ) 
до 90% случаев, но не исключают рецидива. Указанные 
методы являются наиболее адекватными по сравнению 
с хирургическим воздействием, которое играет только 
диагностическую роль. ХТ на основании антрациклин-
содержащих режимов в комбинации с ЛТ используется 
при диссеминированном процессе, либо при лимфоме 
ОСЖ высокой степени злокачественности, либо при 
трансформации MALT-лимфом низкой степени злокаче-
ственности в опухоли высокой степени злокачественно-
сти [15]. В последнее время хорошие результаты показа-
ла иммунохимиотерапия — сочетание схемы СНОР-21 с 
ритуксимабом.

Материалы и методы
В РОНЦ им. Н. Н. Блохина РАМН с 1983 по 2009 г. на-

блюдали 708  больных с первичными экстранодальными 
НХЛ, среди них первичная лимфома ОСЖ выявлена у 
44 (6,25%). Медиана длительности наблюдения составила 
74,2 мес. Поражение чаще наблюдалось у женщин — 27 
(62%) случаев против 17 (38%) у мужчин. Возраст варьи-
ровал от 16 до 86 лет (медиана 52 года), 28 (65%) пациентов 
были моложе 60 лет. Диагноз установлен после выполне-
ния паротидэктомии или биопсии опухоли с последую-
щим иммуногистохимическим исследованием. 

Результаты и обсуждение
В анамнезе у 18% больных (7  женщин и один муж-

чина) наблюдался синдром Шегрена. Злокачественная 
трансформация лимфомы на фоне аутоиммунного про-
цесса заняла от 5 до 12  лет. Двустороннее поражение 
ОСЖ на фоне синдрома Шегрена выявлено у 5 (62,5%) 
из 8 женщин. Основным клиническим проявлением бо-
лезни было наличие объемного, безболезненного, каме-

нистой плотности, неподвижного образования ОСЖ, 
размерами от 0,5 до 12 см. Массивное опухолевое пора-
жение ОСЖ (диаметром более 10 см) наблюдалось у 10 
(23%) больных. Наиболее распространенными морфо-
иммунологическими вариантами при поражении ОСЖ 
были агрессивные лимфомы В-клеточного происхож-
дения (21 больной, 47,7%): ДВККЛ — 18 (41,0%) случаев, 
лимфома Беркитта, лимфома зоны мантии, фолликуляр-
ная лимфома 3-го цитологического типа  — по одному 
(2,3%) случаю. Анапластическая Т-клеточная лимфома 
наблюдалась у 4 (9,1%) больных, индолентные лимфо-
мы — у 19 (43,2%).

На момент верификации диагноза I  стадия (IE) кон-
статирована у 15 (34%) больных, IIE стадия — у 14 (32%), 
IIIE стадия — у одного (2%), IVЕ стадия — у 14 (32%): дву-
сторонняя локализация — у 8 (18%), поражение одновре-
менно других органов  — у 6 (14%). При диссеминации 
первичной НХЛ ОСЖ выявлено поражение костей у 5 
(35,7%) больных и костного мозга  — у 4 (28,6%). В соот-
ветствии с Международным прогностическим индексом 
большинство пациентов  — 32 (72,5%) были отнесены в 
благоприятную прогностическую группу.

Несмотря на то что ОСЖ относится к визуально опре-
деляемым опухолям, время от начала болезни до момента 
верификации диагноза варьировало от 1,0 до 61 мес (ме-
диана 12  мес). 

Одной из целей нашего исследования являлась оцен-
ка эффективности терапии первой линии.

Только лекарственное лечение на основе антраци-
клинсодержащих и неантрациклиновых режимов полу-
чили 19 (43%) пациентов: схема СНОР-21 применялась у 
15 (79%). Число курсов варьировало от 3 до 8. Ритуксимаб 
в сочетании с ХТ использован в 10 (53%) случаях. Общий 
эффект — сочетание ПР и частичной ремиссии (ЧР) до-
стигнут у 14 (73%) больных: ПР констатирована у 11 (58%), 
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Рисунок 1. Зависимость выживаемости больных от метода терапии первой линии. Черными значками обозначены завершен-
ные наблюдения, светлыми — цензурированные. 1 — ХТ + ЛТ; 2 — только ХТ.
А. ОВ. Б. БРВ.
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ЧР — у 3 (15,7%). Стабилизация наблюдалась в 2 (10,6%) 
случаях, прогрессирование — в 3 (15,7%). 

Операция (в объеме паротидэктомии), предшеству-
ющая ХТ, выполнена 9 (21%) больным. Целью хирурги-
ческого лечения были морфологическая верификация 
диагноза и удаление первичного очага поражения. ПР 
отмечена в 7 (77,8%) случаях, прогрессирование  — в 2 
(22,2%). Развития ЧР не было. В дальнейшем ЛТ прове-
дена у 5 (11,3%) больных, суммарная очаговая доза соста-
вила в среднем 38  Гр. У всех пациентов достигнута ПР. 
Только хирургическое лечение получили 2 больных с IE 
стадией, которые отказались от дальнейшего лечения и 
выбыли из-под наблюдения. 

Комбинированное лечение  — сочетание ХТ и ЛТ 
проведено у 36% больных, из них у 9 (56%) в сочетании 
с ритуксимабом. Суммарная очаговая доза в среднем 
составила 39 Гр. Общий эффект достигнут у 15 (93%) па-
циентов, при этом ПР  — у 13 (81%), а ЧР  — у 2 (12,5%). 
Стабилизация наблюдалась в одном (6,25%) случае. 

В целом общий эффект отмечен у 36 (82%) больных. 
После терапии первой линии у 31 (70,5%) пациента до-
стигнута ПР. 

Рецидив развился у 22 (50%) больных. Ранний рецидив 
(в первые 6 мес после достижения ПР и ЧР) выявлен у 4 
(18%) пациентов: локализованный (в околоушной железе 
и регионарных лимфатических узлах) и генерализован-
ный — по 2 (50%) случая. Поздний рецидив развился у 18 
(82%) больных, из них локализованный — у 17 (95%). Чаще 
всего рецидив возникал в ОСЖ  — 12 (54,5%) случаев, в 
кольце Пирогова—Вальдейера — у 5 (22,7%), в придаточ-
ных пазухах носа — у 4 (18%). Отмечены по 3 (13%) случая 
вторичного поражения кожи, центральной нервной си-
стемы (в виде нейролейкемии) и легких. Поражение кост-
ного мозга наблюдалось в 2 (9%) случаях, тонкой кишки — 
в 2 (9%), надпочечников и селезенки — по одному (4,5%).

 Прослеживается зависимость ОВ и безрецидивной 
выживаемости (БРВ) от варианта терапии первой линии: 
при комбинированном методе лечения (ХТ + ЛТ) 5-лет-
няя ОВ составила 85%, а БРВ — 42%, что в 2 раза выше, 
чем при использовании только ХТ (рис. 1).

При оценке отдаленных результатов выявлено, что 
НХЛ ОСЖ является наиболее благоприятной группой 
среди всех редких форм НХЛ: 5-летняя ОВ составляет 
70%, а 5-летняя БРВ — 47% (рис. 2).

К окончанию исследования живы 11 (25%) пациентов, 
выбыли из-под наблюдения 10 (23%), умерли 23 (52%). 
Причиной смерти в 16 (70%) случаях явилось прогресси-
рование болезни.

Заключение
НХЛ ОСЖ  — редкая патология, которая выявляется 

чаще всего на ранних стадиях в связи со склонностью к 
местному распространению. Характерным является разви-
тие позднего местного рецидива опухоли. Использование 
ЛТ в комбинации с ХТ повышает эффективность лечения 
по сравнению с применением только ХТ или сочетания 
ХТ и хирургического лечения. Использование ЛТ в соче-
тании с ХТ по сравнению с другими вариантами лечения 
уменьшает вероятность прогрессирования заболевания. 
Эффективность ритуксимаба очевидна при оценке не-
посредственных результатов лечения: иммунохимиоте-
рапия позволяет достичь общего эффекта у 73% больных, 
ПР — у 58%. В целом больных НХЛ ОСЖ можно отнести в 
благоприятную прогностическую группу.
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The paper analyzes clinical course, morphology and efficacy of first-line therapy in 44  patients with 
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