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Резюме
В статье представлен подробный анализ клинического наблюдения первичной диффузной крупно-
клеточной В-клеточной лимфомы надпочечников – редкого заболевания, которое поражает менее 1% 
пациентов с неходжкинскими лимфомами. Описан случай 46-летнего мужчины, госпитализированного 
с прогрессирующим параличом конечностей, который впоследствии был диагностирован как паранео-
пластическая полирадикулонейропатия, связанная с двусторонней лимфомой надпочечников. Обсужда-
ются сложности диагностики данной патологии, включая неоднозначные результаты визуализационных 
исследований и необходимость гистологической верификации для подтверждения диагноза. Основное 
внимание уделено уникальности клинических проявлений и значимости раннего распознавания сим-
птомов для улучшения прогностических результатов при высокоагрессивных формах заболевания. Также 
подчеркнута необходимость междисциплинарного подхода в ведении таких пациентов с участием онко-
логов, эндокринологов и неврологов для оптимизации диагностического и терапевтического процессов.
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Abstract
The article presents a detailed analysis of clinical observation of primary diffuse large B-cell lymphoma 
of the adrenal glands, a rare disease affecting less than 1% of patients with non-Hodgkin’s lymphomas. 
It describes the case of a 46-year-old man hospitalized with progressive limb paralysis, later diagnosed 
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as paraneoplastic polyradiculoneuropathy associated with bilateral adrenal lymphoma. The diagnostic 
challenges of this pathology, including ambiguous imaging results and the need for histological verification 
to confirm the diagnosis are discussed. Special attention is paid to the uniqueness of clinical manifestations 
and the importance of early symptom recognition to improve prognostic outcomes in highly aggressive forms 
of the disease. The necessity of multidisciplinary approach in managing such patients with the participation 
of oncologists, endocrinologists, and neurologists to optimize diagnostic and therapeutic processes is also 
emphasized.
Keywords: primary adrenal lymphoma; paraneoplastic polyradiculoneuropathy; diffuse large B-cell 
lymphoma; case report.
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Введение / Introduction
Первичная лимфома надпочечников (primary 

adrenal lymphoma, PAL) представляет собой ред-
кую форму неходжкинской лимфомы, частота 
встречаемости которой составляет менее 1% сре-
ди всех случаев и около 3% среди первичных экс-
транодальных лимфом [1]. Наиболее часто наблю-
даемый ее подтип – диффузная крупноклеточная 
В-клеточная лимфома (78% всех случаев PAL). 
Заболевание чаще всего диагностируется у по-
жилых мужчин, преимущественно в возрасте око-
ло 70 лет: мужчины болеют в 1,5–2 раза чаще, чем 
женщины [2]. Более 70% случаев характеризуются 
билатеральным поражением надпочечников [2–6].

Основные клинические проявления включа-
ют изменения поведения, нарушения движений, 
потерю чувствительности, мышечную слабость, 
проблемы с координацией, боли в животе, уста-
лость, лихорадку, ночную потливость и потерю 
веса [7, 8]. Диагностика обычно требует биопсии 
надпочечника, так как визуализация может быть 
неоднозначной [7, 8]. В настоящее время нет уни-
фицированных стандартов лечения, основной ме-
тод – иммунохимиотерапия, но прогноз остается 
неблагоприятным [9].

Диагностика / Diagnostics

Основные характеристики PAL, выделенные 
на основе данных многочисленных клинических 
исследований, включают размеры, форму и грани-
цы опухолей, их плотность и характеристики сиг-
нала на магнитно-резонансной томографии (МРТ), 
а также реакцию на контрастное усиление [10]. 
Особое внимание уделено особенностям инфиль-
трации соседних структур и интенсивному накоп-
лению фтордезоксиглюкозы (fluorodeoxyglucose, 
FDG), что имеет большое значение для диагно-
стики и оценки эффективности лечения. Эта ин-
формация важна для понимания сложности забо-
левания и необходимости комплексного подхода 
к диагностике и лечению.

В исследованиях L. Zhou et al. (2012 г.) [11] 
и Y. Wang et al. (2020 г.) [12] были продемонстриро-
ваны следующие характеристики, демонстрирую-
щие проявление опухоли на КТ и МРТ.

Размеры  опухолей. Опухоли, как правило, 
имеют большие размеры с максимальным диаме-
тром от 6,1 до 14,8 см при медиане 10,5 см [11].

Форма  и  границы  опухолей. Большинство 
образований (7 из 9) были круглыми или овальными 
с четкими контурами, хотя 2 опухоли имели нерегу-
лярную форму и нечеткие края [11]. Из 50 случаев 
26 образований обладали четко определенными 
краями, 21 – нечеткими краями [12].

Плотность  и  интенсивность  сигнала  на 
МРТ. На неусиленных компьютерных томогра-
фических (КТ) изображениях плотность опухолей 
была схожа с мышцами. На МРТ с T1-взвешенны-
ми изображениями опухоли часто были гипоин-
тенсивными или изоинтенсивными по сравнению 
с мышцами, а на T2-взвешенных изображениях – 
ги перинтенсивными [11].

Контрастное  усиление. После введения 
контраста наблюдалось умеренное усиление, ко-
торое было гомогенным у 3 пациентов, слегка ин-
гомогенным у 4 и гетерогенным у 2 [11]. Помимо 
этого в исследовании Y. Wang et al. (2020 г.) на кон-
трастных изображениях отмечено умеренное уси-
ление в артериальной и паренхиматозной фазах, 
причем у 42,2% больных усиление было гетеро-
генным [12].

Инфильтрация соседних структур. В боль-
шинстве случаев образования инфильтрируют 
прилегающие ткани или органы, особенно при 
больших размерах опухолей [11]. Признаки ин-
фильтрации имелись у 76,2% пациентов [12].

Интенсивное накопление FDG. На позитрон-
но-эмиссионной томорафии, совмещенной с КТ 
(ПЭТ/КТ), опухоли демонстрируют высокое накоп-
ление FDG, что свидетельствует о злокачественно-
сти. Этот признак также используется для оценки 
ответа на лечение. После трех циклов химио терапии 
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наблюдается снижение размера образований и ак-
тивности FDG [13].

Эти данные подчеркивают сложность диагно-
стики PAL и необходимость комплексного под-
хода, включающего различные методы визуали-
зации для точного определения характеристик 
опухолей.

Прогноз / Prognosis

Статистика выживаемости пациентов с пер-
вичной диффузной крупноклеточной В-клеточной 
лимфомой надпочечников указывает на высокий 
уровень летальности этого заболевания, что де-
лает актуальными поиск новых терапевтических 
подходов и уточнение прогностических факторов. 
Различные исследования подтверждают неблаго-
приятный прогноз у таких больных.

По данным Y. Kim et al. (2012 г.), 2-летняя об-
щая выживаемость составляла 68,3%, что под-
черкивает значение независимых прогности-
ческих факторов (таких как стадия по Ann Arbor, 
уровни β2-микроглобулина и адренокортикотроп-
ного гормона, количество пораженных орга-
нов) и проведения лечения [9]. В свою очередь, 
A. Mozos et al. (2009 г.) отмечают, что большинство 
случаев являются лимфомами с негерминаль-
ным центром, и это также связано с плохим про-
гнозом [14]. Кроме того, данные исследования 
S. Li et al. (2019 г.) подтверждают низкую 5-лет-
нюю (19,17%) и 10-летнюю (3,33%) выживае- 
мость, указывая на важность химиотерапии для 
улучшения исходов [2]. Эти данные акцентируют 
значимость своевременной диагностики, доступ-
ности и адекватности лечения для улучшения про-
гноза и качества жизни пациентов.

Статистика и исследования по первичной 
диффузной крупноклеточной В-клеточной лимфо-
ме надпочечников свидетельствуют о высокой ле-
тальности и неблагоприятном прогнозе заболе-
вания [9, 12, 15, 16]. Необходимо уделить особое 
внимание разработке и применению эффективных 
терапевтических стратегий и методов диагности-
ки. Прогресс в понимании прогностических факто-
ров и улучшение доступности адекватного лечения 
могут способствовать повышению выживаемости 
и улучшению качества жизни пациентов.

Описание случая / Case report

Представленный клинический случай демон-
стрирует связь между лимфомой и неврологиче-
скими проявлениями, способствуя углублению 
знаний о механизмах развития паранеопласти-
ческих синдромов и улучшению подходов к диа-
гностике и лечению. Высокая осведомленность 
и быстрое выполнение дифференциальной диа-
гностики позволяют провести раннее лечение, что 
благоприятно влияет на прогноз.

Состояние на момент госпитализации
Мужчина 46 лет без предшествующего меди-

цинского анамнеза был экстренно госпитализиро-
ван в неврологическое отделение Многопрофиль-
ной больницы им. профессора Х.Ж. Макажанова 
(г. Караганда) в связи прогрессирующим парали-
чом верхних и нижних конечностей в течение по-
следних 2 мес.

На момент госпитализации в клинической кар-
тине на первый план выступала выраженная нев-
рологическая симптоматика – тетрапарез: легкий 
в руках (4,0б справа, 4,5б слева), глубокий в ногах  
(справа 1,0б в проксимальных отделах, 1,5б в сто-
пе и слева 1,5–2,0б в проксимальных отделах, 0б 
в стопе). Во время осмотра лимфаденопатии и ги-
перпигментации кожи не выявлено.

Лабораторные исследования
Значимых лабораторных отклонений не обна-

ружено, кроме нормоцитарной нормохромной ане-
мии в общем анализе крови (гемоглобин 111 г/л; 
норма в пределах 120–150 г/л).

Учитывая прогрессирующую утрату движений 
в конечностях, проводился дифференциальный 
диагностический поиск возможной причины вто-
ричной энцефалополирадикулонейропатии: был 
исключен инфекционный (результаты серологии 
на вирусы гепатита В, гепатита С, иммунодефици-
та человека 1/2, Эпштейна–Барр, герпеса, а также 
цитомегаловирусную инфекцию были отрицатель-
ными) и токсический генез прогрессирующего те-
трапареза.

Инструментальные исследования
По результатам электройнейромиографии ко-

нечностей выявлены признаки грубо выраженного 
аксонального поражения сенсорных и моторных 
волокон нижних конечностей с обеих сторон (слева 
с электрическим молчанием). По длинным нервам 
верхних конечностей обнаружены признаки уме-
ренного аксонально-демиелинизирующего пора-
жения сенсорных и моторных волокон локтевого 
нерва слева, грубо выраженное аксональное пора-
жение сенсорных волокон лучевого нерва справа, 
умеренное аксональное поражение сенсорных во-
локон лучевого нерва слева.

Рентгенограмма грудной клетки не имела при-
знаков внутригрудной лимфаденопатии.

КТ брюшной полости с контрастировани-
ем (см. рис.) показала в проекции обоих надпо-
чечников образования плотностью около +40 HU, 
накапливающие контраст в фазах контрастиро-
вания до +57–62 HU. В их структуре определя-
лись небольшие гиподенсивные участки. Конту-
ры четкие, размеры справа до 10,8×7,5×9,3 см, 
слева 11×7,8×9,4 см. Образования комприми-
ровали смежные отделы печени, селезенки, 
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 поджелудочной железы, верхние полюса почек, 
почечные вены.

Диагноз

Решением консилиума пациенту выставлен 
диагноз: «Паранеопластическая энцефалополи-
радикулонейропатия, тетрапарез (легкий в руках, 
глубокий в ногах). Нейрогенная дисфункция моче-
вого пузыря». В связи с выявленным двусторонним 
образованием надпочечника больной перенаправ-
лен в Многопрофильную больницу № 3 г. Караган-
ды (Областной онкологический диспансер) с це-
лью верификации диагноза.

В динамике состояние пациента прогрессив-
но ухудшалось, усугублялся парез верхних и ниж-
них конечностей, нарастала гиповолемия, гипото-
ния с артериальным давлением до 60/40 мм рт. ст., 
частотой сердечных сокращений 120 уд/мин. Это, 
вероятно, было обусловлено формированием пер-
вичной надпочечниковой недостаточности вслед-
ствие замещения функционирующей коры опу-

холью. Выполнена биопсия левого надпочечника 
под ультразвуковым контролем. По результатам 
гистологии опухоль состояла из крупных клеток, 
которые были иммуногистохимически положи-
тельными в отношении CD20, но отрицательными 
в отношении CD3 и CD30.

Заключительный диагноз: «В-клеточная круп-
ноклеточная лимфома 4В с поражением обоих 
надпочечников». Учитывая тяжесть состояния, ре-
шением консилиума мультидисциплинарной груп-
пы специальное лечение показано не было, боль-
ному рекомендована госпитализация в хоспис, где 
в связи с прогрессирующей первичной надпочеч-
никовой недостаточностью пациент скончался.

Обсуждение / Discussion

В представленном случае основные клиниче-
ские проявления первичной диффузной крупно-
клеточной В-клеточной лимфомы надпочечников 
включали паранеопластическую полирадикулоней-
ропатию и быстрое ухудшение состояния  пациента, 

Компьютерная томограмма органов брюшной полости. Узловые образования размерами справа до 10,8×7,5×9,3  см,  слева 
11×7,8×9,4  см по большой оси. Неоднородная текстура, спонтанная плотность +40 HU, накопление контраста в  фазах 
 контрастирования до +57–62 HU

Abdominal computed tomogram. Nodular formations up to 10.8×7.5×9.3 cm in size on the right, 11×7.8×9.4 cm on the left along 
the major axis. Heterogeneous texture, spontaneous density +40 HU, contrast accumulation in contrast phases up to +57–62 HU
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что согласуется с общими характеристиками PAL, 
описанными в литературе. В публикации Y. Wang 
et al. (2020 г.) отмечено, что большинство боль-
ных с PAL предъявляют жалобы на абдоминаль-
ную боль, что также наблюдалось у нашего па-
циента [12].

Другое сравнительное исследование F. Majidi 
et al. (2020 г.) показывает, что PAL может прояв-
ляться как с изолированным поражением надпо-
чечников, так и с вовлечением дополнительных 
вненадпочечниковых участков [10]. В нашем слу-
чае наблюдалось значительное двустороннее по-
ражение надпочечников, что является частым 
признаком PAL, подчеркивающим агрессивный ха-
рактер заболевания.

По данным нескольких исследований, PAL ха-
рактеризуется высокой агрессивностью и плохим 
прогнозом, что согласуется с быстрым ухудшени-
ем состояния нашего пациента [2, 9, 14]. Отсю-
да следует, что PAL требует точной диагностики 
и агрессивной терапии, чтобы улучшить исходы.

В статье Y. L. Ke et al. (2021 г.) описан слу-
чай двусторонней диффузной крупноклеточной 
В-клеточной лимфомы надпочечников у 79-лет-
ней женщины, протекавшей с прогрессирующей 
слабостью и анорексией. В лечении использовали 
системную химиотерапию R-CHOP. Отличительной 
особенностью было отсутствие надпочечниковой 
недостаточности, несмотря на билатеральное по-
ражение надпочечников [4].

В работе Y. Chen et al. (2020 г.) представлен 
случай 73-летней женщины с билатеральной диф-
фузной крупноклеточной В-клеточной лимфомой 
надпочечников. Лечение включало химиотера-
пию R-CHOP и R-EPOCH, а также высокие показа-
тели PD-L1 [17]. Это подчеркивает агрессивность 
и устойчивость лимфомы к стандартному лечению, 
что согласуется с тяжелым течением болезни в на-
шем клиническом случае.

Z. N. Fan et al. (2022 г.) представили описание 
двусторонней диффузной крупноклеточной В-кле-
точной лимфомы надпочечников у пациента с ана-
логичными симптомами и проявлениями, включая 
повышение уровня лактатдегидрогеназы и биохи-
мическую надпочечниковую недостаточность. Ле-
чение также включало химиотерапию R-CHOP, что 
демонстрирует стандартный подход к ведению 
больных с данной формой лимфомы [18].

Мы представили детальный анализ клиниче-
ского наблюдения первичной диффузной крупно-
клеточной В-клеточной лимфомы надпочечников, 
которая является редким, но значимым заболева-
нием. Этот случай иллюстрирует важность ранней 
диагностики и адекватного медицинского вмеша-
тельства при обнаружении необычных невроло-
гических симптомов, которые могут указывать на 
 серьезные онкологические заболевания. До сих 

пор опубликовано всего около 250 случаев первич-
ной лимфомы надпочечников [19–21].

Основной акцент в нашей работе сделан на 
сложности диагностики. Редкость и агрессивность 
PAL делает это наблюдение особенно важным для 
клинической практики, так как стандартные под-
ходы к диагностике и лечению часто оказываются 
неэффективными. Представленный случай иллю-
стрирует значимость использования современ-
ных методов визуализации, таких как ПЭТ/КТ, для 
оценки размера опухоли, структуры и реакции на 
лечение. Также примечательно, что невозможность 
раннего диагностирования и начала адекватной 
терапии привела к быстрому ухудшению состояния 
пациента и его последующей смерти. Это подчер-
кивает важность своевременного и точного диа-
гностирования.

Возможные пути улучшения прогноза для па-
циентов с подобным диагнозом включают необ-
ходимость дальнейших исследований для раз-
работки более эффективных стратегий лечения 
заболевания. Потенциал персонализированной 
медицины и таргетной терапии может значительно 
улучшить исходы для пациентов с такими редкими 
и агрессивными формами рака.

Наконец, следует подчеркнуть важность меж-
дисциплинарного подхода в диагностике и лечении 
таких патологий и значимость командной работы 
специалистов в различных областях медицины для 
достижения лучших клинических исходов.
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Заключение / Conclusion

В работе рассмотрен клинический случай пер-
вичной диффузной крупноклеточной В-клеточной 
лимфомы надпочечников, который подчеркива-
ет редкость и сложность диагностики данной па-
тологии. Приведенный пример иллюстрирует, как 
паранеопластическая полирадикулонейропатия 
и прогрессирующая надпочечниковая недостаточ-
ность могут сопровождать такие онкологические 
заболевания, что делает диагностический процесс 
особенно сложным. Ранняя диагностика и свое-
временное лечение остаются ключевыми для улуч-
шения прогноза, однако стандартные подходы 
к лечению часто оказываются неэффективными 
из-за агрессивности и резистентности лимфомы.

Необходимы разработка новых терапевтиче-
ских стратегий и улучшение существующих под-
ходов к лечению, включая персонализированную 
медицину и таргетную терапию. Важность междис-
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циплинарного подхода в диагностике и лечении не 
может быть переоценена, поскольку он способству-
ет обмену знаниями и опытом между специалиста-
ми в различных областях, что необходимо для до-
стижения наилучших клинических исходов в случаях 
подобных редких и сложных заболеваний.

Комплексное понимание прогностических 
факторов и улучшение методов диагностики, 

включая ПЭТ/КТ и МРТ, остаются в фокусе теку-
щих и будущих исследований. Такие шаги позволят 
в будущем сформулировать более эффективные 
протоколы лечения, способствующие увеличению 
выживаемости и улучшению качества жизни паци-
ентов с такой серьезной патологией, как первичная 
диффузная крупноклеточная В-клеточная лимфо-
ма надпочечников.
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