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Ж.М. Козич, В.Н. Мартинков, Н.И Ковзик, Д.А. Близин

Введение

Экстрамедуллярные поражения отно-
сятся к категории В-клеточных опухолевых 
пролифераций, среди которых выделяют 
множественную миелому, лимфоплазмоци-
тарную лимфому, солитарную плазмоцито-
му и предшествующие состояния – моно-
клональную гаммапатию неуточненного 
значения и тлеющую миелому [1]. Данная 
патология сопровождается пролиферацией 
клона плазматических клеток с секрецией 
патологического иммуноглобулина в крови 
и/или моче. Экстрамедуллярные поражения 
могут являться одним из признаков про-
грессии течения множественной миеломы 
или проявлением её более злокачественного 
течения [2], а также выявляться как само-
стоятельное заболевание в виде солитарной 
плазмоцитомы с минимальным поражени-
ем костного мозга или без него. При этом 
плазмоцитомы с поражением кости относят 
к солиарным плазмоцитомам, а располагае-

мые в мягких тканях или органах относят к 
экстрамедуллярным плазмоцитомам. Очень 
важно различать эти новообразования, так 
как они отличаются по своему течению, ле-
чению и прогнозу.

Экстрамедуллярная плазмоцитома 
(ЭП) − редкая патология. На ЭП приходится 
примерно 3% злокачественных новообразо-
ваний плазматических клеток. Чаще всего 
одиночные очаги поражения располагаются 
в области головы, шеи, в верхних отделах 
пищеварительного тракта, мочевом пузыре, 
центральной нервной системе, щитовид-
ной железе, молочной железе, семенниках, 
околоушной железе, лимфатических узлах 
и коже [3]. Диагноз ЭП основан на данных 
гистологического исследования опухоли, 
включающих определение маркеров CD138, 
CD38, CD20, Cd79a, CD56 или CD117 и 
легких цепей иммуноглобулинов каппа и 
лямбда, а также отсутствии опухолевого по-
вреждения костного мозга или минималь-
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Плазмоклеточные новообразования характеризуются опухолевой пролиферацией 
клона плазматических клеток, секретирующих патологический иммуноглобулин. К наи-
более распространенным типам плазмоклеточных опухолей относят множественную 
миелому, предшествующее ей состояние – тлеющую миелому, моноклональную гамма-
патию неуточненного значения, а также редко встречающиеся формы – солитарную плаз-
моцитому и экстрамедуллярные поражения с минимальным поражением костного мозга 
или без него. Среди экстрамедуллярных поражений выделяют несколько форм, одна из 
которых связана с костной тканью, а другая, внекостная, располагающаяся в мягких тка-
нях или поражающая различные органы. 

В статье представлен редкий клинический случай экстрамедуллярного поражения с 
минимальными изменениями костного мозга у пациентки 49 лет с моноклональной гам-
мапатией неуточненного значения и ревматоидным артритом. Описаны клинические про-
явления, методы диагностики, проводимая терапия и представлены данные литературы.

Ключевые слова: экстрамедуллярные поражения, множественная миелома, моно-
клональная гаммапатия неуточненного значения, лимфоузлы, лечение
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ной инфильтрации (до 10%), отсутствии 
очагов остеодеструктивных поражений, ги-
перкальциемии, анемии и поражения почек 
[4]. Риск прогрессии ЭП во ММ составляет 
от 8% до 31%. Пациенты с минимальным 
поражением костного мозга имеют более 
высокий (до 20%) риск прогрессирования 
во ММ [5]. В практической медицине могут 
возникать трудности при постановке диа-
гноза ЭП в связи с редкой встречаемостью. 
В большинстве литературных источников 
описаны случаи солитарной ЭП с одиноч-
ными поражениями костей скелета, пораже-
нием средостения и ЖКТ. 

В статье представлен клинический 
случай ЭП с поражением околоушных, 
подмышечных лимфоузлов, левой трубной 
миндалины с минимальным поражением 
костного мозга.

Клинический случай

Пациентка Д. 49 лет обратилась к ге-
матологу в августе 2021г. по направлению 
ревматолога с жалобами на боли и скован-
ность в суставах кистей рук, лучезапяст-
ных, плечевых, коленных и тазобедрен-
ных. В анамнезе – ревматоидный артрит с 
2011 г. (ревматоидный фактор +, А-ССР +), 
глюкокортикоид-зависимый, активность 3 
степени, 2 стадия, ФК2. В плане лечения 
принимала глюкокортикостероиды (ГКС) 
(медрол 12 мг), сеансы плазмафереза.

В общем анализе крови при первичном 
обращении отмечался сдвиг лейкоцитарной 
формулы до миелоцитов на фоне нормаль-
ных показателей лейкоцитов, гемоглобина 
и тромбоцитов. В биохимическом анализе 
крови на фоне повышения острофазовых 
показателей выявлено увеличение количе-
ства общего белка до 115 г/л, повышение 
секреции иммуноглобулина G каппа/лямбда 
(IgG – 55,84 г/л, каппа – 7,85 г/л, лямбда – 
9,49 г/л), концентрации β2-микроглобулина 
до 3,55 мг/л. При исследовании протеино-
граммы методом иммунофиксации патоло-
гический М-протеин не выявлен (снижено 
количество альбумина и увеличена фракция 
глобулинов 72,3%). В анализе мочи при-
сутствовали каппа цепи. При исследовании 

костного мозга (КМ) (аспирационная биоп-
сия) обнаружено 6% лимфоцитов, 10% плаз-
матических клеток, из которых 6% были 
опухолевого происхождения. В гистологи-
ческом материале КМ на фоне гиперплази-
рованного гранулоцитарного ростка отме-
чалось повышенное количество плазмоци-
тов и плазмоцитоидных клеток с клеточным 
полиморфизмом, расположенных диффуз-
но и группами. По данным ИГХ: kappa < 
lambda; CD138  ̶ до 20% клеток (диффузно), 
CD56   ̶ единичные клетки, выявлен CD34-
позитивный эндотелий сосудов (позитивны 
единичные клетки). ИГХ картина более ха-
рактерна для моноклональной гаммапатии. 
По данным УЗИ органов брюшной полости 
патологии не выявлено.

Пациентке выставлен диагноз моно-
клональной гаммапатии неуточненного 
значения с минимальным поражением КМ. 
Рекомендовано наблюдение гематолога.

Спустя год (сентябрь 2022 г.), на протя-
жении которого пациентка получала ГКС, 
метотрексат и сеансы плазмафереза, при кон-
трольном обследовании в КМ при аспираци-
онной биопсии обнаружено 8,2% лимфоци-
тов, 7,8% плазматических клеток из которых 
7,2% клональные. Не выявлено признаков 
В-клеточной пролиферации. В протеино-
грамме обнаружен двухфазовый М-протеин в 
бета и гамма фракции (27,0 и 68,8 г/л соответ-
ственно) и увеличение общего белка    ̶ 127,3 
г/л. Содержание иммуноглобулинов в сыво-
ротке крови составило: IgG  ̶  50,4 г/л, каппа  ̶  
7,93 г/л, лямбда – 14,65 г/л, концентрация β2-
микроглобулина – 3,76 мг/л. Остальные био-
химические показатели оставались в норме.

По данным низкодозовой компьютер-
ной томографии всего тела не выявлено 
очагов деструктивного поражения, однако 
обнаружена генерализованная лимфоаде-
нопатия с поражением всех групп перифе-
рических лимфоузлов, включая паракаваль-
ные, подвздошные и паховые, до 17 мм. Па-
циентка направлена к онкологу для исклю-
чения лимфоплазмоцитарной лимфомы.

В октябре 2023 г. выполнена биопсия 
шейного лимфоузла с ИГХ исследованием. 
Подтверждена плазмоцитарная опухоль 
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(CD20-, CD3-, CD138+, CD56-, ki67 10-
15%, определяется рестрикция лямбда-це-
пи). По данным ПЭТ/КТ выявлено пораже-
ние периферических лимфоузлов и левой 
трубной миндалины. При аспирационной 
биопсии в пунктате КМ обнаружено 4,2% 
плазматических клеток, 2% из которых 
имели опухолевое происхождение.

Несмотря на то, что пациентка не по-
лучала специфической терапии, спустя 
2 года наблюдения в протеинограмме 
перестал определяться патологический 
М-протеин, однако сохранялись высокие 
показатели гамма-фракции (44,6 г/л) и 
общего белка – 102 г/л. Секреция иммуно-
глобулина IgG составила 24,7 г/л, каппа – 
6,72 г/л, лямбда – 7,09 г/л, концентрация 
β2-микроглобулина – 2,74 мг/л. Объектив-
но обнаружено увеличение околоушных 
лимфоузлов и левой трубной миндалины, 
которое привело к нарушению глотания.

Пациентке выставлен диагноз ЭП с по-
ражением околоушных, подмышечных лим-
фоузлов, левой трубной миндалины с ми-
нимальным поражением костного мозга. 
Учитывая минимальную инфильтрацию КМ 
пациентке проведено 2 курса химиотерапии 
(ХТ) по схеме PAD (доксорубицин, дексамета-
зон, бортезомиб) и 2 курса ХТ по схеме VCD 
(бортезомиб, циклофосфан, дексаметзон). В 
результате лечения полностью нормализова-
лись показатели общего белка, иммуноглобу-
лина G, каппа, лямбда цепей и концентрации 
β2-микроглобулина, не выявлено клональных 
плазматических клеток в КМ (МОБ – не вы-
явлена). По данным МРТ всего тела от января 
2024 г. патологической перестройки костной 
ткани не выявлено, по данным УЗИ в около-
ушных областях сохраняются лимфоузлы до 
0,9 мм пониженной эхогенности с повышен-
ным кровотоком. В настоящее время паци-
ентка получает лучевую терапию на область 
околоушных лимфоузлов, запланирована ау-
тологичная трансплантация КМ.

Обсуждение 

ЭП относится к плазмоклеточным про-
лиферациям с высоким риском прогрессии 
во ММ. Учитывая возможность пораже-

ния различных органов и тканей, необхо-
димо очень четко подходить к дифферен-
циальной диагностике, исключая другие 
плазмоклеточные пролиферации, в первую 
очередь – генерализованное поражение, т.е. 
ММ. Использование таких методов диагно-
стики как гистологическое исследование 
КМ и пораженной ткани на основе выявле-
нии CD138+ маркера и проведение ПЭТ/КТ 
может помочь в дифференциальной диагно-
стике ЭП от других опухолей и вторичных 
плазмоклеточных инфильтраций.

В рассмотренном нами клиническом 
случае сложность диагностики состояла 
в наличии у пациентки сопутствующей 
патологии – ревматоидного артрита, кото-
рый также может сопровождаться появле-
нием в крови парапротеина. Кроме того, 
диагностику осложняло наличие периода 
с исчезновением М-градиента, что могло 
быть расценено, как наступление ремис-
сии на фоне лечения ГКС. В литературе 
описан случай спонтанной ремиссии ЭП 
без проводимого лечения [6]. Однако при 
контрольном исследовании КМ с проведе-
нием иммунофенотипирования у пациент-
ки сохранялся патологический клон, что 
подтверждало диагноз ЭП.

Согласно рекомендациям Европейской 
группы экспертов [3] пациентам с ЭП не-
обходимо проведение лучевой терапии на 
область поражения и рассмотрение вари-
антов химиотерапии при обнаружении у 
пациентов минимального поражения КМ и 
при высоком риске прогрессии.

В представленном клиническом случае 
пациентка наблюдалась в течение трех лет и 
применение современных методов диагно-
стики позволило правильно установить ди-
агноз и провести специфическую терапию.

Заключение

ЭП  ̶  редкая опухоль с более благопри-
ятным течением и прогнозом по сравне-
нию с множественной миеломой. Исполь-
зование современных методов диагности-
ки позволяет провести дифференциальную 
диагностику различных плазмоклеточных 
пролифераций. В данном случае приме-
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EXTRAMEDULLARY LESIONS IN PLASMA CELL 
PROLIFERATIONS. CLINICAL CASE

Plasma cell neoplasms are characterized by tumor proliferation of a clone of plasma 
cells secreting pathological immunoglobulin. The most common types of plasma cell tumor 
include multiple myeloma, its predecessor smoldering myeloma, monoclonal gammopathy of 
undetermined significance, as well as rare forms – solitary plasmacytoma and extramedullary 
lesions with minimal or no bone marrow involvement. Among extramedullary lesions, 
several forms are distinguished, some of which are associated with bone tissue, and others are 
extraosseous, located in soft tissues or affecting various organs. 

The article presents a rare clinical case of extramedullary lesions with minimal bone 
marrow changes in a 49-year-old female patient with monoclonal gammopathy of undetermined 
significance and rheumatoid arthritis. Literature data, clinical manifestations, features of 
diagnosis and therapy are presented.

Key words: extramedullary lesions, multiple myeloma, monoclonal gammopathy of undetermined 
significance, lymph nodes, treatment
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нение методов ИГХ и ПЭТ/КТ позволило 
установить диагноз ЭП, а использование 
комбинированной терапии помогло до-
стичь полного клинического ответа.
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