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ПЕРВИЧНАЯ ЛИМФОМА ЦЕНТРАЛЬНОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ 
С ПОРАЖЕНИЕМ КОРЕШКОВ КОНСКОГО ХВОСТА

Первичная лимфома центральной нервной системы (ПЛЦНС) является редкой формой неходжкинских экстранодальных лим-
фом (НХЛ) с изолированным поражением головного мозга, его оболочек, спинного мозга или глаз со специфическими невро-
логическими проявлениями без признаков системного вовлечения с частотой встречаемости 4-7 случаев на 1000000 населения. 
Представлен клинический случай ПЛЦНС у 18-летнего пациента с длительностью заболевания 6 месяцев с крайне редким 
проявлением манифестации симптомов заболевания с поражением структур конского хвоста спинного мозга.
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PRIMARY LYMPHOMA OF THE CENTRAL NERVOUS SYSTEM WITH DAMAGE TO THE ROOTS OF THE PONYTAI

Primary lymphoma of the central nervous system (PLCNS) is a rare form of non-Hodgkin’s extranodal lymphomas (NHL) with isolated 
damage to the brain, its membranes, spinal cord or eyes with specific neurological manifestations without signs of systemic involvement 
with a frequency of 4-7 cases per 1000000 population. A clinical case of PLCNS in an 18-year-old patient with a disease duration of 
6 months with an extremely rare manifestation of the manifestation of symptoms of the disease with damage to the structures of the 
horse tail of the spinal cord is presented.
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Первичная лимфома центральной нервной систе-
мы (ПЛЦНС) – экстранодальная агрессивная, 

относящаяся согласно онкогематологическим клас-
сификациям к редким формам неходжкинских экс-
транодальных лимфом (НХЛ) с изолированным по-
ражением головного мозга, его оболочек, спинного 
мозга или глаз со специфическими неврологически-
ми проявлениями без признаков системного вовле-
чения [1-3].

ПЛЦНС составляют около 4 % от всех первич-
ных опухолей ЦНС и 4-6 % от всех экстранодаль-
ных лимфом [4]. Морфологически более чем в 90 % 
случаев представлена диффузной В-крупноклеточной 
лимфомой, B-клеточным вариантом. Различают 
лимфомы ЦНС у иммунокомпетентных пациентов и 
ВИЧ-ассоциированные лимфомы [3]. Заболеваемость 
этой патологией составляет 4-7 случаев на 
1000000 населения [5]. По данным Европейской 
мультицентровой группы по изучению НХЛ у детей 

(EICNHL) и международной группы Берлин-
Франкфурт-Мюнстер (BFM), за период с 1991 по 
2019 гг. было зарегистрировано 75 случаев ПЛЦНС 
у пациентов младше 19 лет [6]. Первое сообщение 
о ПЛЦНС сделано Р. Bailey в 1929 г. [7].

В качестве клинико-анатомического примера 
приводим случай В-крупноклеточной первичной 
диффузной лимфомы головного, спинного мозга и 
мозговых оболочек.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Пациент N., 18 лет, 02.09.2021 г. переведен в 
ГАУЗ КОКБ им. Беляева из районного центра 
Кемеровской области. Из анамнеза: до февраля 
2021 г. отмечались только простудные заболевания, 
последнее было 12 февраля 2021 г. (гипертермия до 
38-39ºC, за медицинской помощью не обращался, 
на COVID-19 не обследовался, проводилось само-
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лечение). С марта 2021 года стал отмечать сниже-
ние аппетита, отвращение к еде (без изменения за-
паха и вкуса, при приеме пищи появлялись тошно-
та, рвота). Отмечались странности поведения (без-
различие пациента к проявлениям заболевания). В 
связи с этими явлениями, наблюдался в ЦРБ по ме-
сту жительства и был направлен на обследование и 
лечение в терапевтическое отделение городской 
больницы (г. Кемерово). При обследовании прове-
ден комплекс клинико-биохимических исследова-
ний, лучевая диагностика. Гастроэнтерологом уста-
новлен диагноз «Хронический гастрит, дуоденит, 
панкреатит. Невролог при осмотре неврологической 
патологии не выявил. Психиатр дал заключение о 
подозрении на шизофрению, рекомендовал обследо-
вание в психиатрической больнице (от чего пациент 
отказался). По данным МСКТ (от 29.04.21), пато-
логических изменений не выявлено.

В дальнейшем пациент наблюдался по месту жи-
тельства. 30.06.21 г. был госпитализирован в связи 
с угрозой для жизни в отделение реанимации с при-
знаками обезвоживания, кахексии. В период пребы-
вания в стационаре присоединились явления ниж-
него периферического парапареза, был выписан 
25.07.21 г. с диагнозом: «Хроническая полинейро-
патия верхних, нижних конечностей, вероятно али-
ментарного генеза». Сопутствующий диагноз: «Эн-
догенное истощение неуточненное. Шизотипическое 
расстройство. Хронический панкреатит, рецидиви-
рующее течение, обострение».

Повторная госпитализация в ЦРБ по месту жи-
тельства 18.08.21 г. в связи с резкими болями в 
брюшной полости (острая задержка мочи). У паци-
ента отмечались признаки поражения черепных не-
рвов (двусторонний парез мимических мышц, жева-
тельной мускулатуры, бульбарный синдром), а так-
же периферический парез нижних конечностей, 
нижняя периферическая параплегия (болевых ощу-
щений, нарушений чувствительности не отмеча-
лось).

При проведении МРТ головного мозга и спинно-
го мозга (27.08.2021 г.) выявлены признаки неопла-
стического процесса хиазмально-селлярной области, 
с распространением по ходу сосудистых сплетений 
желудочков мозга, черепно-мозговых нервов, кону-
са спинного мозга и корешковых нитей конского 
хвоста (рис. 1).

Для уточнения диагноза 02.09.21 г. переведен в 
ГАУЗ «Кемеровская областная клиническая больни-
ца им. С.В. Беляева». При поступлении в невроло-
гическом статусе отмечено: дезориентирован в месте 
и времени, отсутствие памяти на текущие и ближай-
шие события; выраженные симптомы внутричереп-
ной гипертензии, менингеальные знаки – ригид-
ность мышц шеи до 2 см, симптом Кернига до угла 
100°; нистагм мелкоразмашистый горизонтальный. 
Чувствительность не расстроена.

Данные лабораторно-инструментального обсле-
дования:

- исследование цереброспинальной жидкости 
(ЦСЖ) от 12.04.21 г.: давление около 300 мм водн. 

ст.; цвет – ксантохромный, с примесью крови; про-
зрачность – мутная; белок – 3,74 г/л; цитоз – 
52/3 (75 % лимфоцитов);

- анализ ЦСЖ методом ПЦР от 14.09.21 г. – ви-
рус простого герпеса, цитомегаловирус, токсоплаз-
моз, вирус Эпштейна-Барр не выявлены;

- посев ЦСЖ на кислотоустойчивые микобакте-
рии от 16.09.21 г. – результат отрицательный;

- ультразвуковое исследование органов брюшной 
полости от 02.09.21 г. – визуализируются дистро-
фические изменения печени и почек; признаки па-
реза кишечника;

- ЭХО-КГ от 02.09.21 г. – без патологических 
изменений;

- ИФА ВИЧ от 27.08.21 – отрицательно (из вы-
писки ЦРБ);

- ИФА на COVID-19 от 05.04.2021 г. – IgM от-
рицательно, IgG отрицательно;

- МРТ грудного и поясничного отделов позво-
ночника от 03.09.2021 г. – на уровне Th7 выявля-
ется интрадуральное образование округлой формы 
до 8 мм, визуально исходит из оболочек, локализа-
ция левосторонняя, спинной мозг компримирован. 
С уровня Th10 до S1 дуральный мешок тотально за-
полнен мягкотканными образованиями, исходящи-
ми из оболочек дурального мешка, конус спинного 
мозга и корешки конского хвоста компримированы. 
Все вышеуказанные мягкотканные участки интен-
сивно накапливают контрастный препарат.

Консультация нейрохирурга от 06.09.21 г.: по-
казаний для проведения шунтирующей операции по 
поводу внутричерепной гипертензии не выявлено.

Консультация офтальмолога от 16.09.21 г.: диск 
зрительного нерва бледно-розовый, границы четкие; 
артерии в калибре не изменены, вены немного рас-
ширены, ход обычный; в макулярной зоне рефлек-
сы физиологические; ангиопатия сетчатки; предмет-
ное зрение сохранено, цвета различает.

Консультация эндокринолога от 15.09.2021 г.: 
центральная надпочечниковая недостаточность, цен-
тральный гипотиреоз, центральный гипогонадизм. 
Выраженная кахексия (ИМТ 10,03 кг/м2).

Консультация тубменингеолога от 17.09.21 г.: 
посев ликвора на микобактерии туберкулеза – ре-
зультат отрицательный, данных за туберкулезный 
процесс не выявлено.

Рисунок 1
МРТ головного мозга и спинного мозга

Figure 1
MRI of the brain and spinal cord
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Пациенту проводилась интенсивная и посин-
дромная (дезинтоксикационная, дегидратационная) 
терапия, пульс-терапия преднизолоном (суммарно 
10 г в сутки), терапия антибактериальными препа-
ратами. Динамика отрицательная. 21.09.2021 г. в 
10.30 на фоне крайне тяжелого общего состояния у 
пациента развилась асистолия; реанимационные ме-
роприятия эффекта не дали; в 11:00 констатирова-
на биологическая смерть.

Заключительный диагноз: «Неопластический 
процесс хиазмально-селлярной области, с распро-
странением по ходу сосудистых сплетений желудоч-
ков мозга, черепно-мозговых нервов, конуса спин-
ного мозга и корешковых нитей конского хвоста (по 
данным МРТ). Синдром глазодвигательных нару-
шений. Умеренно выраженный бульбарный син-
дром. Синдром внутричерепной гипертензии. Отек 
головного мозга. Синдром полиорганной недоста-
точности».

По результатам патолого-анатомического иссле-
дования выявлено:

В хиазмально-селлярной области мягко-тканное 
распадающееся образование диаметром до 3,5 см 
красно-серого цвета с распространением по ходу че-
репных нервов, сосудистых сплетений, проникаю-
щая в желудочки мозга. Боковые желудочки расши-
рены, эпендима не прослеживается из-за разраста-
ния распадающейся серо-красной ткани, третий и 
четвертый желудочки не прослеживаются, в просве-
тах небольшое количество мутной буроватой жид-
кости. Продолговатый мозг с очагами лейкомаляции 
по ходу четвертого желудочка, с распространением 
на спинномозговой канал. Спинной мозг выражен-
но дряблый, серовато-бурый, с очагами распада по 
ходу центрального канала и мозговых оболочек. 
Мозговые оболочки утолщенные за счет разраста-
ния серовато-красной распадающейся ткани.

Микроскопическое исследование головного моз-
га: с резким периваскулярным и перицеллюлярным 
отеком, ткань кружевоподобного вида, с участками 
энцефалолизиса, полнокровия (рис. 2).

Отмечается выраженная дистрофия нейронов, в 
мозжечке выпадение грушевидных клеток, структу-
ра их нарушена. Мягкая мозговая оболочка на всем 
протяжении значительно утолщена за счет диффуз-
ной, местами значительно выраженной инфильтра-
ции опухолевидными клетками, преимущественно 
крупными, лимфоцитоподобными (рис. 3).

В разрастаниях по базальной поверхности и в 
области задней черепной ямки диффузно лежат опу-
холевидные лимфоцитоподобные крупные клетки. 
В срезах из боковых желудочков опухолевый ин-
фильтрат на незначительном протяжении проника-
ет в ткань мозга с инфильтрацией сосудистых спле-
тений (рис. 4).

В спинном мозге (грудной отдел и конский 
хвост) определяются отек и дистрофия нейронов, в 
центральном канале наблюдается распространение 
опухолевой инфильтрации (рис. 5).

Мягкая мозговая оболочка спинного мозга утол-
щена за счет диффузной опухолевой инфильтрации. 

Рисунок 2
Микроскопическое исследование головного мозга

Figure 2
Microscopic examination of the brain

Рисунок 3
Микроскопическое исследование головного мозга

Figure 3
Microscopic examination of the brain

Рисунок 4
Микроскопическое исследование головного мозга

Figure 4
Microscopic examination of the brain
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В периневрии также определяется опухолевая ин-
фильтрация (рис. 6).

При проведении иммуногистохимического иссле-
дования подтверждено наличие лимфомы.

На основании данных вскрытия, гистологиче-
ского исследования поставлен диагноз: «В-крупно-
клеточная первичная диффузная лимфома головно-
го и спинного мозга, мозговых оболочек с распро-
странением в желудочковую систему и спинномоз-
говой канал. Отек головного мозга с вклинением 
миндалин мозжечка в шейно-затылочную дураль-
ную воронку.

ОБСУЖДЕНИЕ

Локализация ПЛЦНС весьма разнообразна: оди-
ночные или множественные очаги в головном и 
спинном мозге, глазных яблоках, в структурах пе-
реднего зрительного пути и в оболочках мозга. 
Наиболее часто лимфома головного мозга распола-
гается супратенториально, в 15 % – инфратентори-
ально. В 60 % случаев опухоль локализуется в па-
равентрикулярной зоне (таламус, базальные ган-
глии, мозолистое тело). Лобные доли вовлечены в 
20 % случаев, височные – в 18 %, теменные – в 
15 %, затылочные – в 4 % случаев [7].

В клинической практике для характеристики ги-
стологических вариантов НХЛ используют класси-
фикацию ВОЗ 2001 г. Морфологические варианты 
ПЛЦНС включают (по классификации REAL – 
revised European-American classification of lymphoid 
neoplasms) В-клеточную и Т-клеточную формы. Не-
смотря на отсутствие в норме В-лимфоцитов в моз-
говой ткани, В-клеточная лимфома и ее различные 
подтипы (диффузная крупноклеточная лимфома – 
ДККЛ, иммунобластная и лимфобластная) состав-
ляют подавляющее большинство ПЛЦНС (до 95 %). 
Наиболее частой формой ПЛЦНС является ДККЛ. 
На долю лимфобластных В-клеточных, беркиттопо-
добных лимфом, лимфом Беркитта и Т-клеточных 
лимфом приходится около 10 % случаев. Подавля-
ющее большинство ПЛЦНС относят к опухолям вы-
сокой степени злокачественности. Микроскопиче-
ская картина В-клеточной лимфомы представляет 
собой диффузную инфильтрацию ткани мозга про-
лиферирующими В-клетками, среди которых встре-
чаются нормальные Т-лимфоциты и астроциты с ан-
гиоцентрическим характером роста. Макроскопиче-
ски такой очаг серого цвета имеет мягкоэластиче-
скую консистенцию, без четко очерченных границ с 
окружающей мозговой тканью [8].

Первичные симптомы возникают при нарастании 
локального объема опухолевой ткани. Начальным 
проявлением ПЛЦНС у 50-70 % больных может 
быть внезапно развившийся фокальный неврологи-
ческий дефицит. При этом у пациентов с ПЛЦНС 
изначально выявляется ухудшение общего состоя-
ния и общего соматического статуса, в отличие от 
больных с другими лимфомами. В 43 % случаев от-
мечаются нарушения ментального статуса, ней-
ропсихиатрические симптомы. При ПЛЦНС неред-

ко в дебюте заболевания наблюдаются неспецифи-
ческие подостро возникающие когнитивные наруше-
ния, прогрессирующие в течение нескольких недель 
или месяцев [9].

У каждого третьего пациента развиваются при-
знаки повышения внутричерепного давления. 
Нередко ПЛЦНС манифестируют судорожным син-
дромом (до 10-14 %). Поражение глаз (стекловид-
ного тела, сетчатки, глазного нерва) манифестиру-
ет различными нарушениями зрения: характерны 
жалобы на «затуманивание» зрения, «расплывча-
тость предметов». Этот феномен встречается у 10-
20 % больных с ПЛЦНС и в ряде случаев может 
быть единственным проявлением заболевания. 
Офтальмологическая форма лимфомы ЦНС может 
протекать субклинически (до 20 %) [10, 11]. 
Особенностью внутрисосудистого поражения явля-
ются признаки нарушения мозгового кровообраще-
ния по типу ишемического инсульта, однако лимфо-
ма отличается более стойким прогрессирующим те-
чением [1, 10, 11].

Рисунок 5
Микроскопическое исследование спинного мозга

Figure 5
Microscopic examination of the spinal cord

Рисунок 6
Микроскопическое исследование спинного мозга

Figure 6
Microscopic examination of the spinal cord
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Поражение спинного мозга ПЛЦНС встречает-
ся редко, представляет собой единичные или мно-
жественные интрамедуллярные очаги и имеет не-
благоприятный прогноз. Клинической манифеста-
цией интрамедуллярной лимфомы могут явиться 
парестезии, нарушения чувствительности и парезы 
в конечностях, онемение в промежности и расстрой-
ства функции тазовых органов. Психопатологическая 
симптоматика наблюдается в комбинации с фокаль-
ным неврологическим дефицитом [11]. В некото-
рых наблюдениях сообщалось о доминировании 
психических нарушений при ПЛЦНС. Melinz с со-
авт. (2002) описали пациента с манией [11], 
R. Fisher и C. Harper [12] наблюдали случай с 
ПЛЦНС, затронувшей лимбическую систему, кото-
рая проявлялась депрессией и периодической рво-
той. Китайские коллеги в своей работе [13] показа-
ли, что на ранних стадиях первичная лимфома мо-
жет оказывать влияние на настроение – основным 
и доминирующим симптомом у пациента была де-
прессия, которую длительно лечили лекарственной 
терапией, прежде чем был установлен правильный 
диагноз.

Первичные лимфомы ЦНС проявляются в виде 
одиночных (60-70 %) или множественных (30-40 %) 
поражений с преимущественной локализацией в пе-
ривентрикулярном белом веществе, хотя они также 
могут возникать в коре или глубоком сером веще-
стве мозга. Чаще всего лимфома обнаруживается в 
супратенториальном веществе мозга (около 70 %), 
лептоменингеальное поражение наблюдается значи-
тельно реже, в 7-10 % случаев [14].

С точки зрения лучевой диагностики, 
В-крупноклеточная первичная диффузная лимфома 
головного и спинного мозга, мозговых оболочек 
наиболее часто представляет собой гиперденсные 
массы при КТ исследовании, изоинтенсивные на 
Т1 ВИ, изо- или гипоинтенсивные на Т2 ВИ, диф-

фузия ограничена, определяется небольшой вазоген-
ный отек и отсутствие центрального некроза (при 
иммуносупрессивных состояниях возможны участ-
ки некроза). При контрастном усилении наблюдает-
ся интенсивное гомогенное накопление контрастно-
го препарата [14]. При лептоменингеальном пора-
жении наблюдается интенсивное контрастное усиле-
ние от оболочек спинного мозга и спинальных ко-
решков, оболочек черепных нервов, субэпендималь-
ного вещества [15].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Подводя итоги анализа клинического случая, не-
обходимо отметить, что симптоматика объемного 
процесса головного мозга хиазмально-селлярной об-
ласти дебютировала психопатологическими проявле-
ниями, преимущественно депрессивного характера. 
Относительно длительный (4-5 месяцев) период ста-
бильных проявлений депрессии с преобладанием 
анорексии, апатии, сменился быстрым (несколько 
недель) нарастанием поражения корешков конского 
хвоста и последующим поражением спинного мозга. 
Особенностью данного расстройства было отсут-
ствие болевого синдрома. В финале заболевания на-
растала симптоматика поражения стволовых струк-
тур, полиорганная недостаточность.

Таким образом, представленный клинический 
случай является крайне редким ввиду манифеста-
ции клинических проявлений поражением конского 
хвоста спинного мозга.
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