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Цель исследования – установить основные типы лимфом, дебютирующие с поражения больших слюнных желез (БСЖ), с которы-

ми приходится сталкиваться в ревматологической практике и оценить эффективность малоинвазивных инцизионных биопсий

БСЖ/слезных желез в диагностике различных заболеваний, протекающих с поражением околоушных, поднижнечелюстных, подъ-

язычных и слезных желез. 

Пациенты и методы. С 2004 по 2017 г. в НИИР им. В.А. Насоновой обследовано 339 пациентов (291 женщина и 48 мужчин) в воз-

расте от 18 до 78 лет (медиана возраста 55 лет) с поражением БСЖ. Для верификации диагноза проводилась малоинвазивная ин-

цизионная биопсия околоушных, поднижнечелюстных слюнных (ПНЧСЖ) и слeзных желeз.

Результаты и обсуждение. Различные варианты онкогематологических заболеваний с поражением БСЖ диагностированы у 

187 (55%) пациентов, неопухолевые заболевания – у 152 (45%). Первичные опухолевые заболевания, дебютировавшие с поражения

БСЖ, выявлены у 52 (15,3%) больных. В 32 (61,5%) случаях диагностированы злокачественные онкогематологические заболевания

и в 20 (38,5%) – различные стоматологические доброкачественные опухолевые и инфекционные заболевания с вовлечением БСЖ.

Превалирующими типами онкогематологических поражений БСЖ были неходжкинские лимфомы (НХЛ), индолентные MALT-лим-

фомы – у 12 (23%) пациентов и фолликулярные лимфомы (ФЛ) – у 6 (11,5%), а также AL-амилоидоз с поражением ПНЧСЖ –

у 9 (17,3%). Для морфологичекой верификации диагноза проводилась малоинвазивная инцизионная биопсия слюнных/слезных желез,

во всех случаях она являлась информативной для полноценного патоморфологического исследования и верификации диагноза. 

Выводы. Малоинвазивная диагностическая биопсия БСЖ/cлезных желез должна активно использоваться в стоматологических,

ревматологических и онкогематологических стационарах для верификации нозологических диагнозов при поражениях БСЖ и слез-

ных желез. Достаточное количество тканей, полученных с помощью этих методик, позволяет отказаться от тяжелых хирурги-

ческих вмешательств (частичная и полная паротидэктомия, удаление ПНЧСЖ и орбитотомия), используемых в настоящее вре-

мя в диагностических целях в стационарах различного профиля.

Ключевые слова: МАLT-лимфома; IgG4-связанное заболевание; неходжкинские лимфомы; фолликулярная лимфома; AL-амилоидоз;

околоушные слюнные железы; поднижнечелюстные слюнные железы; малоинвазивная инцизионная биопсия слюнных/слeзных же-

лез; болезнь Шёгрена; синдром Шёгрена. 

Контакты: Наталья Сергеевна Шорникова; nsshornikova@gmail.com
Для ссылки: Васильев ВИ, Гайдук ИВ, Пальшина СГ и др. Первичные онкогематологические заболевания, дебютирующие с пора-

жения больших слюнных желез в ревматологической практике. Современная ревматология. 2019;13(1):44–51.

Primary hematologic malignancies with the onset of involvement of the major salivary glands in rheumatologic practice
Vasilyev V.I.1, Gaiduk I.V.2, Palshina S.G.1, Gorodetsky V.R.1, Sokol E.V.1, Rodionova E.B.1, Burtseva M.V.1, Shornikova N.S.1, 

Probatova N.A.3, Kokosadze N.V.3, Pavlovskaya A.I.3, Kupryshina N.A.3, Safonova T.N.4

1V.A. Nasonova Research Institute of Rheumatology, Moscow, Russia; 2A.I. Evdokimov Moscow State University of Medicine and Dentistry,

Ministry of Health of Russia, Moscow, Russia; 3N.N. Blokhin National Medical Research Center of Oncology, Ministry of Health of Russia,

Moscow, Russia; 4Research Institute of Eye Diseases, Moscow, Russia
134A, Kashirskoe Shosse, Moscow 115522; 220, Delegatskaya St., Build. 1, Moscow 127473; 323, Kashirskoe Shosse, Moscow 115478;

411A,B, Rossolomo St., Moscow 119021 

Objective: to identify the main types of lymphoma with the onset of involvement of the major salivary glands (MSGs), which are encountered in

rheumatologic practice, and to evaluate the efficiency of minimally invasive incisional biopsies of the MSGs/lacrimal glands in the diagnosis of

different diseases affecting the parotid, submandibular, sublingual, and lacrimal glands.
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В ревматологической, стоматологической, офтальмо-

логической и онкогематологической практике существуют

различные заболевания, дебютирующие с поражения

слюнных (СЖ) и слезных желез. Клинически они имеют

сходные проявления в виде опухолеподобных образований

в области головы и шеи и сопровождаются в некоторых

случаях симптомами нарушения функции СЖ и/или слез-

ных желез. Для морфологической верификации диагноза

используются различные методы биопсии пораженных ор-

ганов: пункционные, эндоскопические, эксцизионные, в

том числе субтотальная/тотальная паротидэктомия, удале-

ние поднижнечелюстных (ПНЧСЖ), подъязычных СЖ и

орбитотомия [1, 2]. Для полноценной дифференциальной

диагностики лимфоэпителиальных поражений (ЛЭП), ин-

долентных лимфом MALT-типа (из лимфоидной ткани

слизистых оболочек), фолликулярных лимфом (ФЛ), гис-

тиоцитозов, болезни Кастлемана, сиалозов и других состо-

яний, нередко протекающих с поражением больших слюн-

ных (БСЖ), слезных желез, пункционная биопсия малоин-

формативна [1–3], а используемые «большие» хирургиче-

ские вмешательства позволяют четко верифицировать ди-

агноз, но приводят к значительному числу осложнений [4].

В НИИР им. В.А. Насоновой больных с опухолевидным

поражением БСЖ и области орбит наиболее часто направ-

ляют с диагнозами: болезнь или синдром Шёгрена

(БШ/СШ), аутоиммунный сиалоаденит, IgG4-связанное

заболевание (IgG4-СЗ), саркоидоз без гистологической ве-

рификации диагноза или с рецидивом роста образования

после субтотальной/тотальной резекции СЖ или орбитото-

мии, а также при сомнениях в диагнозе для исключения

ревматического заболевания (РЗ). Нередко после тщатель-

ного обследования, требующего в отдельных случаях по-

вторной биопсии, у больных диагностируют различные ва-

рианты первичных лимфом или различные доброкачест-

венные поражения СЖ/слезных желез при отсутствии РЗ.

Все это послужило поводом для разработки совместно с хи-

рургами-стоматологами МГМСУ им. А.И. Евдокимова раз-

личных модифицированных вариантов малоинвазивной

биопсии БСЖ и области орбит для минимизации примене-

ния «больших» травматичных хирургических вмешательств

в диагностических целях [5, 6]. 

Цель настоящей работы – анализ случаев первичных

онкогематологических заболеваний, которые дебютируют с

поражения БСЖ. Некоторые из них протекают и с одновре-

менным поражением орбит. 

Пациенты и методы. С 2004 по 2017 г. в отделении ин-

тенсивных методов терапии НИИР им. В.А. Насоновой бы-

ло обследовано 339 пациентов (291 женщина и 48 мужчин) с

поражением БСЖ с различными предполагаемыми ревма-

тическими, онкогематологическими, гранулематозными,

хроническими гепатобилиарными и другими заболевания-

ми (табл. 1). С помощью методов малоинвазивной инцизи-

онной биопсии у 187 (55%) пациентов были диагностирова-

ны онкогематологические/злокачественные поражения СЖ

и у 152 (45%) – различные неопухолевые поражения. Пора-

жения слюнных и слёзных желёз при нейроэндокринных

заболеваниях обычно не требовали гистологической вери-

фикации диагноза. В настоящее исследование после исклю-

чения РЗ вошли 52 пациента (40 женщин, 12 мужчин) в воз-

расте от 20 до 78 лет (медиана 54,9 года), имевшие дебют за-

болевания с поражения БСЖ. Больные с неходжкинскими

лимфомами (НХЛ) при РЗ (n=158), сиалоаденитами при

РЗ, IgG4-CЗ, нейроэндокринными поражениями СЖ и гра-

нулематозными заболеваниями (n=129) представлены в

табл. 1, но не анализировались в данном исследовании. 

У 32 (61,5%) из 52 больных выявлены первичные онко-

гематологические заболевания, у 20 (38,5%) опухолеподоб-

ные поражения БСЖ были связаны с различными более до-

брокачественными стоматологическими, гематологически-

ми и инфекционными состояниями, но требовали исключе-

ния аутоиммунных и злокачественных онкогематологиче-

ских заболеваний (см. табл. 1). Обязательным условием

включения больных в исследование было морфологиче-

ское, иммуноморфологическое, рентгенорадиологическое

(компьютерная, КТ, и магнитно-резонансная, МРТ, томо-

графия, в некоторых случаях позитронно-эмиссионная 
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Patients and methods. A total of 339 patients (291 women and 48 men) aged 18 to 78 years (median age, 55 years) with MSG involvement were

examined at the V.A. Nasonova Research Institute of Rheumatology in 2004 to 2017. Minimally invasive incisional biopsies of the parotid, sub-

mandibular salivary (SMSG), and lacrimal glands were carried out to verify the diagnosis. 

Results and discussion. Different variants of hematological malignancies with MSG involvement were diagnosed in 187 (55%) patients; non-

neoplastic diseases were in 152 (45%) patients. Primary tumors with the onset of MSG involvement were detected in 52 (15.3%) patients.

Hematologic malignancies were diagnosed in 32 (61.5%) cases and 20 (38.5%) patients had various benign neoplastic or infectious diseases

with MSG involvement. The prevailing hematologic malignances with MSG involvement were non-Hodgkin lymphomas (NHL), indolent

MALT-lymphomas in 12 (23%) patients, follicular lymphomas in 6 (11.5%), and AL-amyloidosis affecting the SMSG in 9 (17.3%). The diag-

nosis was morphologically verified using minimally invasive incisional biopsy of the salivary/lacrimal glands; in all cases, the biopsy was informa-

tive for full morphopathological examination and diagnosis verification.

Conclusion. Minimally invasive incisional biopsy of the MSG/lacrimal glands should be actively used in dentistry, rheumatology and blood

oncology hospitals for verification of nosological diagnoses when the MSG and lacrimal glands are involved. A sufficient number of tissues

obtained using these techniques allows one to abandon severe surgical interventions (partial and complete parotidectomy, SMSG removal, and

orbitotomy) currently used for diagnostic purposes in various types of hospitals.

Keywords: MALT-lymphoma; IgG4-related disease; non-Hodgkin lymphomas; follicular lymphoma; AL-amyloidosis; parotid glands; sub-

mandibular salivary glands; minimally invasive incisional biopsy of salivary/lacrimal glands, Sjögren's disease, Sjögren's syndrome.
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томография) и лабораторное подтвер-

ждение нозологического диагноза в

соответствии с международными кри-

териями диагностики [1, 2, 7, 8] и ис-

ключение РЗ. В 46 случаях для гисто-

логической верификации диагноза

была выполнена малоинвазивная био-

псия: 12 исследований ПНЧСЖ, 33 –

околоушной слюнной железы

(ОУСЖ) и 2 – орбит. У 6 больных про-

ведены «большие» хирургические вме-

шательства до поступления в стацио-

нар НИИР им. В.А. Насоновой. У 2 па-

циентов имелось РЗ: БШ + MALT-

лимфома с сопутствующей множест-

венной плеоморфной аденомой СЖ,

системная красная волчанка (СКВ) +

плоскоклеточный рак ОУСЖ, однако

они включены в данное исследование

в связи с отсутствием четкой патоге-

нетической связи заболевания СЖ с

аутоиммунными заболеваниями. 

Всем больным проведено полное

стоматологическое (осмотр стомато-

лога, капсульная сиалометрия, сиало-

графия БСЖ с водорастворимым кон-

трастным веществом, УЗИ СЖ и пе-

риферических лимфатических узлов,

биопсия малых слюнных желез,

МСЖ, и нижней губы) и офтальмоло-

гическое (осмотр офтальмолога, тест

Ширмера, проба Норна, окраска рого-

вицы флюоресцеином, лиссаминовым

зеленым, УЗИ орбит) обследование.

Лабораторное обследование включа-

ло: клинический анализ крови и мочи,

биохимический анализ крови с элект-

рофорезом белков сыворотки, имму-

нологические методы исследования

(по показаниям) с определением уров-

ней ревматоидного фактора, вчСРБ,

IgG, IgA, IgM и IgG4 (нефелометриче-

ским методом на аппарате BNProSPEC). Исследование

уровней С3/С4-фракций комплемента, антинуклеарных ан-

тител, анти-Ro/La-антител, АNCA выполнялось методом

ELISA (ORGENTEC, Германия). Пациентам с подозрением

на лимфомы и AL-амилоидоз проводилось иммунохимиче-

ское исследование белков сыворотки крови и мочи, на све-

жем материале биоптатов выполнялось определение В-кле-

точной клональности по реаранжировке генов тяжелой це-

пи Ig и T-клеточной клональности по реаранжировке генов

T-клеточного рецептора (ТCR; на базе лаборатории гумо-

рального иммунитета и молекулярной биохимии ФГБУ

НМИЦ гематологии). Морфологическое и иммуноморфо-

логическое исследование биоптатов выполнялось на базе

лаборатории иммунологии и морфологии ФГБУ НМИЦ

онкологии им. Н.Н. Блохина иммунопероксидазным мето-

дом со стандартными панелями антител к CD4, CD5, CD7,

CD8, CD10, CD19, CD20, CD21, CD22, CD23, CD30, CD37,

CD38, CD45, CD68, анти-MHC II класса, легким цепям Ig и

белку bcl-2. Для диагностики IgG4-СЗ использовали окра-

ску с антителами к CD20, CD138, IgG, IgG4; для идентифи-

кации отложения амилоида в ткани – окраску Конго крас-

ным. Совокупность клинических, морфологических, имму-

нофенотипических и цитогенетических характеристик лим-

фом оценивали на основании классификации ВОЗ [6]. Cта-

дии лимфом представлены на основании классификацион-

ной системы Ann Arbor [8].

Результаты. Поражение БСЖ чаще встречалось у лиц

женского пола (соотношение женщины : мужчины – 3,3:1).

Наиболее часто диагностировались НХЛ (n=30) и крайне

редко – лимфогранулематоз лимфатических узлов левой

ОУСЖ (n=1) и первичный плоскоклеточный рак левой

ОУСЖ (n=1) с метастазированием в регионарный лимфати-

ческий узел (см. табл. 1). Наиболее часто в патологический

процесс вовлекались ОУСЖ – у 36 (69%) пациентов и

ПНЧСЖ – у 23 (44%), реже наблюдалось поражение подъя-

зычных СЖ – у 7 (13%) и МСЖ нижней губы – у 5 (9,5%). 

В 9 (17%) случаях одновременно с поражением БСЖ была

вовлечена область орбит. Наиболее часто при поражении
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Диагноз                                                                                                                        n (%)

Таблица 1. Д и а г н о з ы ,  у с т а н о в л е н н ы е  п а ц и е н т а м  в  Н И И Р  
и м .  В . А .  Н а с о н о в о й  в  2 0 0 4 – 2 0 1 7  г г .  п о  р е з у л ь т а -
т а м  м а л о и н в а з и в н о й  и н ц и з и о н н о й  б и о п с и и  Б С Ж
( n = 3 3 9 ;  2 9 1  ж е н щ и н а ,  4 8  м у ж ч и н )

Примечание. РА – ревматоидный артрит; ССД – системная склеродермия; СД – сахарный
диабет; * – редко требовалось проведение биопсии для верификации диагноза; ** – плео-
морфная аденома – доброкачественная опухоль, наиболее часто встречающаяся в стома-
тологических стационарах.

Онкогематологические/злокачественные заболевания 187 (55)
Лимфомы при ревматологических и хронических 155
гепатобилиарных заболеваниях

MALT-лимфомы при БШ 124 (36,5)
DMALT-лимфомы 10 (2,9)
MALT-лимфомы + РА + БШ 6 (1,7)
MALT-лимфомы + ССД + БШ 7 (2)
MALT-лимфомы + хронические гепатобилиарные заболевания 4 (1,2)
Трансформированные диффузные В-крупноклеточные лимфомы 4 (1,2)

Первичные неходжкинские лимфомы (НХЛ) 30 (8,8)
AL-амилоидоз 9 (2,6)
MALT-лимфомы 8 (2,3)
DMALT-лимфомы 4 (1,2)
ФЛ 6 (1,8)
Диффузная В-крупноклеточная лимфома 1 (0,3)
Лимфома зоны мантии 1 (0,3)
Т-лимфобластный лейкоз 1 (0,3)

Другие редкие онкогематологические/ 2 (0,6)
злокачественные заболевания

Лимфома Ходжкина 1 (0,3)
Плоскоклеточный рак ОУСЖ 1 (0,3)

Неопухолевые поражения БСЖ 152 (45) 
Аутоиммунные сиалоадениты при БШ/СШ 65 (19,2)
Гранулематозные заболевания 42 (12,4)

Саркоидоз 41 (12,1)
Гранулематоз с полиангиитом (Вегенера) 1 (0,3)

Нейроэндокринные заболевания
(СД, гипоменструальный синдром, булемия) 33 (9,9)*

Редкие заболевания 12 (3,5)
Липоматоз при циррозе печени 2 (0,6)
Сиалоз после лечения радиоактивным йодом 1 (0,3)
Болезнь Маделунга 2 (0,6)
Мастоцитоз 1 (0,3)
Онкоцитома 1 (0,3)
Сфенодектома 1 (0,3)
Кистозные поражения при ВИЧ-инфекции 2 (0,6)
Плеоморфная аденома** 2 (0,6)



БСЖ выявлялись индолентные лимфомы – у 18 (56,5%) па-

циентов: MALT-лимфомы (у 8), диффузные MALT-лимфо-

мы (DMALT; у 4) и ФЛ (у 6). MALT-лимфомы СЖ были 

I–II стадии по шкале AnArbor, тогда как DMALT соответст-

вовали IV стадии по шкале AnArbor. Второй по частоте он-

когематологической патологией, вовлекающей в процесс

БСЖ, был первичный AL-амилоидоз (9 случаев, 28%) с по-

ражением ПНЧСЖ и развитием макроглоссии как самосто-

ятельного заболевания (5) или в комбинации с множествен-

ной миеломой (4). Другими нозологиями были: В-крупно-

клеточная лимфома (В-ККЛ), лимфогранулематоз с пора-

жением ОУСЖ, Т-клеточный лимфобластный лейкоз, лим-

фома зоны мантии и плоскоклеточный рак СЖ (5 больных,

15,5%). Следует отметить, что если MALT-лимфомы,

DMALT-лимфомы, В-ККЛ, ФЛ, лимфома Ходжкина отно-

сят к гематологическим опухолям, поражающим БСЖ 

[1, 2, 4, 7–9], то возможность поражения СЖ при Т-клеточ-

ном лимфобластном лейкозе и лимфоме зоны мантии не

рассматривается в гистологических типах поражений,

встречающихся в СЖ [10], и в обзорных статьях, посвящен-

ных этим гематологическим опухолям [11, 12]. Имеются

лишь единичные сообщения о возможности дебюта этих за-

болеваний с поражения БСЖ [13, 14]. На первичный плос-

коклеточный рак ОУСЖ приходится менее 1% опухолей

СЖ, при этом требуется обязательное исключение пораже-

ния почек и легких с метастазированием в СЖ [8, 15]. Мы

считаем необходимым познакомить врачей различных спе-

циальностей с этими редкими поражениями БСЖ и приво-

дим несколько клинических наблюдений.

Наблюдение 1. Больной Л., 51 года, в июле 2003 г. обследо-

вался в онкогематологическом диспансере по месту жительст-

ва в связи с увеличением ОУСЖ и отеком левой орбиты. При

УЗИ выявлены увеличение ОУСЖ/ПНЧСЖ, их диффузно неод-

нородная структура за счет уплотнения стенок протоков с их

расширением до 0,3–0,4 см; очаговых нарушений и конкремен-

тов не обнаружено. Выявлены увеличенные подбородочные, пе-

редние, заднешейные лимфатические узлы, неоднородные гипо-

эхогенные с плотными контурами, и конгломераты лимфати-

ческих узлов в поднижнечелюстной области размером 1,4–2,0

см. По данным пункционной биопсии ОУСЖ заподозрено разви-

тие аденолимфомы. Офтальмолог от-

метил уплотнение века левого глаза,

асимметрию глазной щели, легкое сме-

щение глазного яблока вниз к носу. При

КТ орбит определялось мягкотканное

образование вокруг и позади глазного яб-

лока слева, неправильной формы, разме-

ром 47×17 мм, справа – 29×8 мм, плот-

ностью 50–70 ед., со смещением глазных

яблок вперед. Больной с диагнозом «бо-

лезнь Микулича» наблюдался по месту

жительства и получал гормональную

терапию. В связи с постепенным увели-

чением объемных образований и отсут-

ствием четко верифицированного диаг-

ноза в июне 2004 г. пациент был госпи-

тализирован в НИИР им. В.А. Насоно-

вой для обследования. 

При поступлении (рис. 1) наблюда-

лась асимметрия лица за счет увеличения

ОУСЖ, ПНЧСЖ, лимфатических узлов

шеи и подчелюстной области и левостороннего асимметричного

экзофтальма с сужением глазной щели за счет инфильтрации

тканей орбиты. В ротовой полости выявлены плотные конгло-

мераты МСЖ, функциональные нарушения СЖ отсутствовали

(сиалометрия 6,5 мл). В клиническом анализе крови отмечалась

незначительная лейкопения до 3,4 тыс., при биохимических и им-

мунологических исследованиях отклонений от нормы не обнару-

жено. При сиалографии выявлен интерстициальный сиалоаде-

нит. По данным биопсии МСЖ – лимфоэпителиальный сиалоа-

денит, подозрение на лимфому. При КТ органов грудной клетки

наблюдалось увеличение внутригрудных лимфатических узлов.

Для морфологической верификации диагноза выполнена биопсия

ОУСЖ и внутрижелезистого лимфатического узла: определялся

диффузный инфильтрат из небольших мономорфных лимфоид-

ных клеток, в основном с неправильной формой ядер, единичные

дендритные клетки. Аналогичные изменения имелись во внутри-

железистом лимфатическом узле. В-клеточная клональность по

реаранжировке генов тяжелых цепей Ig в ткани железы была

положительной. По данным морфологического исследования за-

подозрена периферическая мелкоклеточная В-клеточная лимфо-

ма, скорее всего, лимфома из клеток зоны мантии. Диагноз под-

твержден при иммуногистохимическом исследовании: в биопта-

те ОУЖ опухолевые лимфоидные клетки экспрессируют поверх-

ностные IgM/IgD c рестрикцией λ-цепей, BCL2+, CD5+,

CD43+, MUM1+, ядерный суclin D1+ и негативны по CD10-,

CD23-, BCL6-. Пролиферативная активность Кi-67 составляла

более 25%. Диагностирована лимфома зоны мантии с поражени-

ем периферических, внутригрудных лимфатических узлов,

ОУСЖ, ПНЧСЖ, МСЖ и тканей орбит.

Наблюдение 2. Больной Ш., 49 лет, направлен в НИИР 

им. В.А. Насоновой с диагнозом БШ в связи с увеличением

ОУСЖ, ПНЧСЖ и поражением области левой орбиты (рис. 2).

При осмотре пальпировались значительно увеличенные, плот-

ной консистенции, ОУСЖ и ПНЧСЖ, увеличение всех групп

шейных лимфатических узлов (до 2,7×1,9 см, плотные безбо-

лезненные), гепатомегалия. Отмечалось незначительное

уменьшение глазной щели слева вследствие инфильтрации с ге-

моррагиями в верхнем и нижнем веках. В общем анализе крови:

снижение уровня гемоглобина до 12,5 г/дл, тромбоцитов до 36

тыс/мкл, повышение уровня лейкоцитов до 12,3 тыс/мкл и ус-
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Рис. 1. Пациент с лимфомой зоны
мантии

Рис. 2. Пациент с Т-клеточной 
лимфобластной лейкемией



корение СОЭ до 29 мм/ч. В биохимиче-

ском анализе крови: повышение уровня об-

щего билирубина до 35,5 мкмоль/л, γ- глу-

тамилтранспептидазы 151 Ед/л, лак-

татдегидрогеназы до 1123 Ед/л, моче-

вой кислоты до 1244 мкмоль/л и СРБ до

73,3 мг/л. При иммунохимическом ис-

следовании белков сыворотки крови и

суточной мочи патологических измене-

ний не отмечено. Выполнена мультиспи-

ральная КТ головного мозга, орбит, ор-

ганов шеи, грудной клетки, брюшной по-

лости и малого таза: выявлены множе-

ственные увеличенные от 1,2 до 3,6 см

лимфатические узлы шеи, над- и под-

ключичных, подмышечных областей,

корней легких, средостения и забрюшин-

ного пространства, в передневерхнем

средостении визуализировался конгло-

мерат увеличенных лимфатических уз-

лов 9,1×5,9 см, в правой плевральной об-

ласти – следы жидкости, признаки пансинусита с незначи-

тельным утолщением слизистой верхнечелюстных пазух, кле-

ток решетчатого лабиринта, лобной и основной пазухи. По

данным УЗИ СЖ уплотнены и увеличены: правая ПНЧСЖ – до

3,9×3,4 см, левая – до 4,5×3, 6см; правая ОУСЖ – до 7,6×3,7 см,

левая – до 7,5×3,7см; слезные железы также увеличены: пра-

вая – до 2,6×0,8 см, левая – до 2,6×0,8 см; гепатомегалия и не-

большое увеличение селезенки (до 9,3×11,5×12,8 см). Выполне-

ны биопсии ОУСЖ и слезной железы. ОУСЖ – в окружающей

фиброзно-жировой ткани видно разрастание лимфомы из не-

больших клеток с ядрами неправильных очертаний, узким

ободком плохо контурируемой цитоплазмы. В опухолевом ин-

фильтрате – дискретно лежащие макрофаги с апоптотиче-

скими тельцами в цитоплазме, много митозов, ЛЭП отсут-

ствует. В слезной железе выявлен инфильтрат аналогичного

состава. Иммуногистохимическое исследование: опухолевые

клетки экспрессируют CD3, CD5, CD43, BCL2, CD99, CD10,

TdT. Маркер пролиферативной активности Ki67 экспрессиру-

ют 90–95% опухолевых клеток. Заключение: Т-лимфобласт-

ная (из клеток-предшественников) лимфома/лейкемия. Мие-

лограмма: пунктат гиперклеточный, представлен преимуще-

ственно лимфоцитами (99,6%), отмечаются единичные круп-

ные формы. При оценке состава миелограммы и отпечатков

трепаната – идентичные изменения. В трепанобиоптате –

диффузный инфильтрат из мелких лимфоидных клеток, что

соответствует поражению костного мозга при перифериче-

ской лимфоме. Таким образом, у пациента был отвергнут ди-

агноз БШ и диагностирован Т-лимфобластный лейкоз с пора-

жением периферических лимфатических узлов, корней легких,

средостения, подвздошных и паховых лимфатических узлов,

селезенки, костного мозга, ОУСЖ и слёзных желез.

Наблюдение 3. Больная Т. с 35 лет наблюдалась в НИИР

им. В.А. Насоновой с диагнозом системной красной волчанки

(СКВ) острого течения с поражением слизистой оболочки по-

лости рта, кожи, суставов, почек и трофическими нарушени-

ями в сочетании с СШ, постоянно получала гормональную и

цитотоксическую терапию. В 40 лет на фоне приема низких

доз глюкокортикоидов возникли множественные эритематоз-

ные высыпания на лице и в зоне декольте, появилось уплотне-

ние в области левой ОУСЖ, а через 3 мес присоединились лихо-

радка и увеличение левой ОУСЖ с местной гипертермией и рез-

кой болезненностью при пальпации, увеличение регионального

шейного лимфатического узла, похудела на 5 кг за два мес. Гос-

питализирована в НИИР им. В.А. Насоновой (рис. 3), для вери-

фикации диагноза проведена биопсия ОУСЖ и регионарного

шейного лимфатического узла. Гистологическое исследование

показало картину плоскоклеточного рака в околоушной желе-

зе и регионарном лимфатическом узле. Диагностированы СКВ

в сочетании с СШ и плоскоклеточный рак левой ОУСЖ с мета-

стазированием в региональный лимфатический узел. Проведе-

ны два курса полихимиотерапии в НИМЦ им. Н.Н. Блохина 

и далее курсы локальной лучевой терапии (суммарная доза 

70 Гр). В течение 5 лет ежегодно госпитализировалась в 

НИИР им. В.А. Насоновой, рецидива плоскоклеточного рака не

наблюдалось. 

Наблюдение 4. Больная А., 30 лет. Консультирована в 

НИИР им. В.А. Насоновой в связи со значительным увеличением

правой ОУСЖ и шейных лимфатических узлов справа. Из анам-

неза известно, что впервые в возрасте 26 лет был выявлен кон-

гломерат лимфатических узлов в подчелюстной области, кото-

рый постепенно увеличивался в течение года. Выполнена пунк-

ционная биопсия лимфатического узла, по цитологии – гипер-

плазия элементов узла. Биопсия лимфатического узла: реактив-

ный характер изменений с явлениями фолликулярной гиперпла-

зии на разных стадиях развития с наличием прогрессивно

трансформированных центров размножения. Через 4 года кон-

сультирована в НИИР им. В.А. Насоновой в связи со значитель-

ным увеличением правой ОУСЖ. При осмотре отмечалась асим-

метрия лица за счет увеличения правой ОУСЖ и увеличенных

шейных лимфатических узлов (рис. 4). Общий анализ крови, био-

химические и иммунохимические исследования крови и суточной

мочи, сиалометрия, сиалография, офтальмологическое обследо-

вание не выявили отклонений от нормы. При мультиспиральной

КТ органов шеи определялись мягкотканные объемные образова-

ния в правой ОУСЖ, размером 2,0×2,4×3,2 см, 1,1×0,7 см и

0,6×0,4 см, без четких границ, повышенной плотности, накап-

ливающие контрастное вещество. Справа на шее обнаружены

множественные увеличенные лимфатические узлы, максималь-

ный размер которых достигал 1,9×1,5 см. Выполнена биопсия

ОУСЖ: гистологически ткань слюнной железы с явлениями ат-

С О В P E М Е Н Н А Я  Р Е В М А Т О Л О Г И Я  № 1 ’ 1 9

О Р И Г И Н А Л Ь Н Ы Е  И С С Л Е Д О В А Н И Я

48Современная ревматология. 2019;13(1):44–51

Рис. 3. Пациентка с СКВ и плоскокле-
точным раком ОУСЖ

Рис. 4. Пациентка с лимфогранулема-
тозом ОУСЖ



рофии за счет лимфоидного инфильтра-

та, состоящего преимущественно из

мелких лимфоидных клеток с большой

примесью плазматических клеток и дис-

кретно лежащих гистиоцитов, в лимфо-

идном инфильтрате – гранулематозные

структуры из эпителиоидных клеток,

часть из них с гигантскими многоядер-

ными формами (возможно, саркоидоз или

саркоидоподобная реакция), отсутству-

ют ЛЭП и реактивные зародышевые

центры лимфоидных фолликулов. Имму-

ногистохимическое исследование: мно-

жественные гранулемы представлены

эпителиоидно-клеточными СD68+ гис-

тиоцитами, расположенными также

дискретно, по периферии гранулем –

лимфоидные клетки, преимущественно

CD4+ Т-лимфоциты. В лимфоидной

ткани определяются опухолевые круп-

ные клетки неправильной формы, с доль-

чатыми ядрами, морфоиммуногистохимическая характери-

стика которых соответствует классической лимфоме Ход-

жкина, инфильтрация эозинофилами крайне слабо выражена,

со значительной гранулематозной реакцией в прилежащей тка-

ни ОУСЖ. Больной поставлен диагноз болезни Ходжкина с пора-

жением шейных лимфатических узлов и ткани ОУСЖ.

Наиболее частыми неопухолевыми поражениями БСЖ

в нашем исследовании были лимфоэпителиальные первич-

ные сиалоадениты с поражением ОУСЖ и/или ПНЧСЖ 

(7 случаев) и реактивные сиалозы с поражением ОУСЖ на

фоне цирроза печени (3), болезни Маделунга (2). Доброка-

чественные опухолевые поражения ОУСЖ: сочетание плео-

морфной аденомы с MALT-лимфомой ОУСЖ у пациентов с

БШ (2 случая), онкоцитома (1), сфенодектома (1), базаль-

но-клеточная аденома (1), кистозная трансформация

ОУСЖ при ВИЧ-инфекции (1; рис. 5), мастоцитоз (1) были

относительно редкими находками (табл. 2). Двустороннее

массивное увеличение ОУСЖ имело место при онкоцитар-

ной гиперплазии, мастоцитозе и кистозной трансформации

при ВИЧ-инфекции, тогда как при плеоморфной аденоме,

сфенодектоме, базально-клеточной аденоме наблюдалось

одностороннее поражение ОУСЖ. У 18 (90%) из 20 пациен-

тов поражались ОУСЖ, тогда как во-

влечение ПНЧСЖ выявлено только в

2 случаях первичного ЛЭП. Наше ис-

следование показало, что MALT-лим-

фомы чаще развиваются в ОУСЖ в от-

личие от AL-амилоидоза, при котором

четко превалирует поражение

ПНЧСЖ (рис. 6). При DMALT-лим-

фомах и ФЛ одинаково часто поража-

ются БСЖ, а поражение подъязычных

и малых СЖ наиболее часто встреча-

ется при DMALT-лимфоме и AL-ами-

лоидозе.

Обсуждение. MALT-лимфомы яв-

ляются субтипом НХЛ низкой степе-

ни злокачественности, которые часто

развиваются в местах хронической ауто-

иммунной или антигенной стимуля-

ции. В то время как на долю лимфом

приходится незначительная часть

(5–10%) опухолей СЖ, MALT-лимфо-

мы являются наиболее частым подтипом и диагностируют-

ся в 50% случаев всех лимфом, поражающих СЖ [4, 7–9],

поэтому неудивительно преобладание MALT и DMALT-

лимфом (37,5%) в нашем исследовании. Интересно, что ес-

ли при БШ/СШ и первичной MALT-лимфоме

ОУСЖ/ПНЧСЖ их развитие было четко связано с ЛЭП, то

при первичной DMALT-лимфоме в биоптатах БСЖ ЛЭП не

наблюдалось. Можно предположить, что MALT-лимфомы

ОУСЖ/ПНЧСЖ первично развиваются в БСЖ, тогда как

при DMALT-лимфомах первичное поражение отмечается в

лимфатических узлах, а вовлечение в патологический про-

цесс БСЖ носит метастатический характер. Первичный AL-

амилоидоз, без или в сочетании с множественной миело-

мой, с поражением ПНЧСЖ и развитием макроглоссии был

вторым по частоте онкогематологическим заболеванием и

наблюдался у 28% наших пациентов с первичными опухо-

лями. Ранее мы подробно останавливались на клинических

и лабораторных проявлениях AL-амилоидоза и подходах к

его диагностике [16]. Вовлечение ПНЧСЖ с развитием ма-

кроглоссии является единственным специфическим прояв-

лением AL-амилоидоза. Биопсия МСЖ нижней губы и био-

псия ПНЧСЖ с последующей окраской на амилоид должны

быть выполнены при наличии симптомов макроглоссии для

быстрой диагностики заболевания. ФЛ одинаково часто по-

ражают как ОУСЖ, так и ПНЧСЖ и имелись у 19% боль-

ных. Если при MALT-лимфоме и AL-амилоидозе увеличе-

ние БСЖ было первым клиническим проявлением, то при

ФЛ наблюдалась генерализованная лимфаденопатия с ме-

тастазированием в БСЖ.

До 2000-х годов при выполнении частичных и полных

паротидэктомий лимфомы диагностировались у 1–4%

больных и были преимущественно представлены ФЛ, лим-

фоцитарными и диффузными крупноклеточными лимфо-

мами [17]. После описания P.G. Isaacson и D.H. Wright в

1983 г. лимфомы, развивающейся из лимфоидной ткани

слизистых оболочек (MALT-лимфомы), и внесения ее в

классификацию ВОЗ как самостоятельной нозологической

единицы стало ясно, что хронические аутоиммунные забо-

левания будут способствовать образованию приобретенной

лимфоидной ткани с развитием в последующем лимфом
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Рис. 5. Пациентка с кистозной
трансформацией ОУСЖ при 

ВИЧ-инфекции

Рис. 6. Пациентка с AL-амилоидозом. Наблюдаются увели-
чение поднижнечелюстных слюнных желез и выраженная 

макроглоссия



именно MALT-типа [7–9]. 7–8% НХЛ окончательно бу-

дут являться MALT-лимфомами [7, 8], и MALT-лимфо-

мы БСЖ/слезных желез при БШ/СШ наиболее часто

будут диагностироваться в области головы и шеи [4, 9,

18]. Настоящее исследование показывает, что первич-

ные MALT-лимфомы СЖ будут также наиболее частыми

НХЛ в ОУСЖ, тогда как поражение ПНЧСЖ превалиру-

ет при AL-амилоидозе и ФЛ. Плоскоклеточный рак с

метастазированием в регионарные лимфатические узлы

может первично поражать ОУСЖ, как у пациентки в на-

шем исследовании, но чаще бывает метастатическим

при плоскоклеточной карциноме почек и легких. Опи-

саний метастатических вариантов поражения СЖ/слез-

ных желез при НХЛ зоны мантии, Т-клеточном лимфоб-

ластном лейкозе и лимфогранулематозе в литературе

крайне мало. Учитывая быстропрогрессирующий харак-

тер этих заболеваний, их диагностика должна осуществ-

ляться максимально рано, и использование малоинва-

зивных методик биопсии БСЖ полностью отвечает дан-

ной задаче, позволяя избежать «больших» хирургиче-

ских вмешательств. У 20 (38,5%) больных в нашем ис-

следовании диагностированы различные варианты доб-

рокачественных поражений БСЖ. Одностороннее пора-

жение наблюдалось при плеоморфной аденоме, базаль-

но-клеточной аденоме и сфенодектоме, тогда как в ос-

тальных случаях выявлено двустороннее поражение

БСЖ. Следует отметить, что только у 2 пациентов диаг-

ностированы поражения ПНЧСЖ, тогда как у 18 из 

20 (90%) больных патологические изменения наблюда-

лись в ОУСЖ. Первичное поражение БСЖ выявлено у 

12 (60%) из 20 больных (ЛЭП – у 7, плеоморфная адено-

ма – у 2, онкоцитома – у 1, базально-клеточная аденома –

у 1, сфенодектома – у 1) и вторичное – у 8 (сиалоз при

циррозе печени – у 3, множественные подкожные липо-

мы при болезни Маделунга в ОУСЖ – у 2, лимфоэпители-

альная кистозная трансформация ткани СЖ на фоне

ВИЧ-инфекции – у 2 и поражение СЖ при мастоцитозе –

у 1). Нозологические диагнозы перечисленных пораже-

ний СЖ были верифицированы при использовании ма-

лоинвазивной биопсии БСЖ. 

Исследования, проведенные как в НИИР им. В.А. На-

соновой [3, 5, 6, 18], так и зарубежными авторами [4,

17, 19], отчетливо демонстрируют необходимость за-

мены в большинстве случаев «золотого стандарта» ди-

агностики значительно увеличенных БСЖ (частичная

паротидэктомия, удаление ОУСЖ, ПНЧСЖ) на мало-

инвазивные процедуры. Учитывая возможность разви-

тия осложнений (например, парез лицевого нерва или

синдрома Фрея при паротидэктомии [4]), необходимо

участие специалистов разного профиля в решении во-

проса о целесообразности проведения таких вмеша-

тельств и более активное внедрение малоинвазивной

биопсии слюнных/слезных желез в диагностический

арсенал челюстно-лицевых хирургов, офтальмологов и

онкогематологов.

Выводы
1. С поражения БСЖ и МСЖ могут дебютировать

онкогематологические заболевания, преимущественно

НХЛ (61,5%), стоматологические заболевания (23%), до-

брокачественные опухоли (11,5%) и инфекционные за-

болевания (4%). Д
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2. В патологический процесс наиболее часто вовлека-

ются ОУСЖ (69%) и ПНЧСЖ (44%), реже – подъязычные

СЖ (13%) и МСЖ (9,5%). 

3. Превалирующими типами НХЛ, дебютирующими с

поражения БСЖ, являются индолентные MALT-лимфомы –

12 (23%) случаев, ФЛ – 6 (11,5%) и AL-амилоидоз с вовле-

чением ПНЧСЖ – 9 (17,3%), тогда как поражение МСЖ во

всех наблюдениях имело метастатический характер.

4. Редко с поражения БСЖ дебютируют такие онкоге-

матологические заболевания, как лимфогранулематоз, лим-

фома зоны мантии, Т-клеточный лимфобластный лейкоз, а

также плоскоклеточный рак. Они должны быть включены в

дифференциально диагностический поиск при установле-

нии диагноза БШ/СШ и IgG4-CЗ.

5. Малоинвазивная инцизионная диагностическая био-

псия БСЖ/слезных желез позволяет получать адекватный

для полноценной морфологической диагностики материал

и должна активнее использоваться в стоматологических,

ревматологических, офтальмологических, онкогематологи-

ческих стационарах для морфологической верификации

нозологических диагнозов при двусторонних поражениях

БСЖ и слезных желез.
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