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РЕФЕРАТ
Мономорфная эпителиотропная интестинальная Т-кле-
точная лимфома (МЭИТЛ)  — крайне редкий вариант 
неходжкинских лимфом у взрослых, который состав-
ляет менее 2  % всех Т-клеточных опухолей. Заболева-
ние отличается крайне агрессивным течением. Общая 
выживаемость пациентов в течение 12 мес. от времени 
постановки диагноза не превышает 36  %. Стандартов 
терапии МЭИТЛ к настоящему времени не существу-
ет. Все возможные лечебные подходы описаны лишь в 
единичных клинических наблюдениях. Обычно приме-
няются различные режимы индукционной терапии, эф-
фективные при большинстве агрессивных Т-клеточных 
опухолей. В случае достижения стойкого противоопухо-
левого ответа выполняется высокодозная химиотера-
пия с трансплантацией аутологичных гемопоэтических 
стволовых клеток. Довольно часто у пациентов с МЭИТЛ 
развиваются различные угрожающие жизни осложне-
ния, требующие обязательного хирургического вмеша-
тельства. В настоящей публикации представлены клини-
ческие данные пациента 50 лет с МЭИТЛ. Заболевание 
установлено на основании иммуноморфологического 
исследования биоптатов слизистой оболочки желудка 
и ободочной кишки. В первой линии терапии проведе-
но 4 цикла по схеме BV-CHEP/BV-CHP (циклофосфамид, 
этопозид, доксорубицин, преднизолон, брентуксимаб ве-
дотин). Отмечено прогрессирование опухоли с развити-
ем декомпенсированного стеноза выходного отверстия 
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ABSTRACT
Monomorphic epitheliotropic intestinal T-cell lymphoma 
(MEITL) is an extremely rare variant of adult non-Hodgkin 
lymphomas accounting for less than 2 % of all Т-cell tumors. 
This disease is characterized by a very aggressive course. 
The overall survival of patients within 12 months after the di-
agnosis does not exceed 36 %. Currently, there are no stan-
dards for MEITL therapy. All plausible treatment approaches 
are described in very few case reports. The usual practice 
is to apply induction therapy regimens which are effective 
against the most of aggressive T-cell tumors. If stable re-
sponse is achieved, patients receive high-dose chemothera-
py with autologous hematopoietic stem cell transplantation. 
MEITL patients rather often develop various life-threatening 
and surgery-requiring complications. The present paper 
describes a case of a 50-year-old patient with MEITL. The 
disease was diagnosed on the basis of the immunomor-
phological analysis of gastric and colon mucosa biopsies. 
The first-line therapy consisted of 4 BV-CHEP/BV-CHP (cy-
clophosphamide, etoposide, doxorubicin, prednisolone, 
and brentuximab vedotin) cycles. The tumor progression 
with the development of decompensated pyloric stenosis 
was revealed. Laparoscopic gastroenteroanastomosis was 
provided. The second-line therapy included ruxolitinib and 
lenalidomide. The optimal combination of medication and 
surgery achieved the success in persistent stabilization of 
tumor with a satisfactory quality of life being maintained. 
The rarity of the disease, poor prognosis, common surgery 
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желудка. Выполнено лапароскопическое формирование 
обходного гастроэнтероанастомоза. Во второй линии 
терапии использовались руксолитиниб и леналидомид. 
Благодаря оптимальной комбинации лекарственного и 
хирургического методов удалось достичь стойкой ста-
билизации опухоли с сохранением удовлетворительного 
качества жизни пациента. Редкость заболевания, небла-
гоприятный прогноз, частые хирургические осложнения, 
отсутствие единого стандарта терапии делают ценным и 
востребованным для практики каждое клиническое на-
блюдение. Ведение пациентов с МЭИТЛ требует эффек-
тивного междисциплинарного взаимодействия с персо-
нализированным подходом к выбору тактики лечения в 
каждой конкретной клинической ситуации.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: мономорфная эпителио-
тропная интестинальная Т-клеточная лимфома, 
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complications, and lack of unified therapy standards raise 
the practical value and urgency of every single case report. 
MEITL patient management calls for an effective interdisci-
plinary interaction with personalized approach to treatment 
decision making in each specific clinical situation.
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ВВЕДЕНИЕ

Мономорфная эпителиотропная интестинальная 
Т-клеточная лимфома (МЭИТЛ)  — крайне редкий 
вариант неходжкинских лимфом у взрослых, ко-
торый составляет менее 2  % всех Т-клеточных 
опухолей. В ранней версии классификации опухолей 
гемопоэтической и лимфоидной тканей Всемирной 
организации здравоохранения (ВОЗ, 2008) данная 
нозологическая форма обозначена как Т-клеточная 
лимфома, связанная с энтеропатией, которая, в свою 
очередь, подразделена на I  тип, ассоциированный с 
предшествующим анамнезом целиакии (80–90  %), и 
II тип (10–20 %). В последующих изданиях классифи-
кации ВОЗ (2016) именно II  тип выделен в качестве 
самостоятельного варианта и обозначен как МЭИТЛ.

Этиология заболевания остается неизвестной; 
считается, что опухоль развивается из интраэпители-
альных Т-лимфоцитов кишечника [1]. Основную роль 
в патогенезе играют мутации в генах сигнальных 
путей JAK/STAT (JAK1, JAK3, STAT3 и STAT5B), часто 
встречаются мутации в генах SETD2, RAS (KRAS и NRAS) 
и гене рецептора G-белка (GNAI2) [2–5].

Медиана возраста пациентов с МЭИТЛ составляет 
55 лет (диапазон 23–89 лет), соотношение мужчин и 
женщин — 2:1. Данное заболевание наиболее распро-
странено в странах Азии [6].

Клиническая картина чаще всего неспецифична, 
что затрудняет диагностику на ранних стадиях. Сим-
птомы заболевания могут включать ощущение тя-

жести и боль в животе, диарею, отсутствие аппетита, 
снижение массы тела. Часто манифестация болезни 
может быть острой и клинически проявляться ки-
шечной непроходимостью, перфорацией кишки или 
желудочно-кишечным кровотечением, что требует 
экстренного хирургического вмешательства (85  % 
случаев, 70 % из них — перфорация кишки) [7].

При МЭИТЛ в большинстве случаев отмечается по-
ражение тощей и подвздошной кишки, значительно 
реже  — желудка, также могут быть вовлечены бры-
жеечные лимфатические узлы. Описаны случаи рас-
пространения заболевания на другие органы (легкие, 
печень, ЦНС), крайне редко поражаются костный мозг 
(5 %) и нерегионарные лимфатические узлы [6].

При морфологическом исследовании имеет 
место выраженный эпителиотропизм, связанный с 
разрушением крипт и изменением ворсинок кишки. 
В опухолевой ткани определяется трансмуральный 
мономорфный инфильтрат из лимфоидных клеток 
среднего размера и небольшого количества воспа-
лительных элементов [8]. Для постановки диагноза 
необходимо иммуногистохимическое (ИГХ) исследо-
вание биоптатов пораженных органов. Характерной 
иммунофенотипической чертой МЭИТЛ является 
положительная окраска опухолевых клеток при 
реакции с антителами к CD2, CD3, CD8, CD56 (≥ 90 %), 
также может выявляться экспрессия поверхностного 
Т-клеточного рецептора TCRg или TCRb, экспрессия 
CD4 и CD30  встречается редко [9, 10]. Поскольку 
для данной лимфомы характерен иммунофенотип 
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активированных цитотоксических Т-лимфоцитов, 
положительная окраска опухолевых клеток с цито-
токсическим маркером TIA-1 определяется в 96  % 
случаев, с гранзимом B и перфорином — в 76 и 63 % 
соответственно. У 7  % пациентов имеет место поло-
жительная окраска на гранзим B и отрицательная на 
TIA1 [7]. Индекс пролиферативной активности Ki-67 
вариабельный (20–95 %) [9]. У 25 % больных отмеча-
ется положительная экспрессия антигена CD20, что 
может привести к ошибочному диагнозу В-клеточной 
лимфомы, в связи с чем ИГХ-исследование необхо-
димо дополнить другими В-клеточными маркерами, 
такими как CD79a и PAX5 [2, 10].

МЭИТЛ отличается крайне агрессивным течением: 
1-летняя общая выживаемость составляет всего 36 %, 
медиана общей выживаемости  — 7  мес. [6]. В 2023  г. 
L.  Veloza и соавт. в своем исследовании предприняли 
попытку стратификации риска неблагоприятного те-
чения заболевания. Было показано, что мутации в гене 
STAT5B, комплексные нарушения с одновременными 
мутациями в генах TP53 и STAT5B и экспрессией с-myc 
(> 25 %) ассоциируются с более агрессивным течением 
болезни и неблагоприятным прогнозом [7]. В иссле-
дование J.H. Yi и соавт. были определены предикторы 
благоприятного прогноза при МЭИТЛ. К ним относятся 
молодой возраст на момент постановки диагноза 
(<  55  лет), сохранный соматический статус (ECOG 
0–1  балл), ранняя стадия по классификации Lugano, 
достижение полного противоопухолевого ответа после 
этапа индукции и проведения высокодозной химио
терапии (ВДХТ) с трансплантацией аутологичных 
гемопоэтических стволовых клеток (аутоТГСК) [11].

Стандартов лечения МЭИТЛ в настоящее время не 
существует, все возможные лечебные подходы опи-
саны лишь в единичных клинических наблюдениях. 
Применяются различные режимы индукционной 
терапии, эффективные при большинстве агрессивных 
Т-клеточных опухолей, с последующей консолида-
цией ВДХТ с аутоТГСК. Довольно часто на разных 
этапах лечения у пациентов с МЭИТЛ развиваются 
различные осложнения, требующие обязательного 
хирургического вмешательства [7].

Сочетание редкости заболевания, неблагоприят-
ного прогноза с частыми хирургическими осложне-
ниями, отсутствие единого стандарта терапии делают 
ценным и интересным каждое клиническое наблю-
дение, которое требует эффективного междисципли-
нарного взаимодействия и персонализированного 
подхода к выбору лечебной тактики.

В данной публикации представлено клиническое 
наблюдение пациента с первично-рефрактерным 
течением МЭИТЛ, у которого отмечено прогресси-
рование заболевания после первой линии терапии 
по схеме BV-CHEP-/BV-CHP с развитием декомпен-
сированного стеноза антрального отдела желудка, 
что потребовало хирургического вмешательства и 
дальнейшей противоопухолевой терапии.

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

Пациент Л., 50  лет, в декабре 2023  г. появились 
жалобы на тяжесть вверху живота, частый неоформ-

ленный стул. Весной 2024  г. пациент обследовался в 
городском стационаре Санкт-Петербурга, выполнена 
эзофагогастродуоденоскопия (ЭГДС) и фиброколоно-
скопия (ФКС), заподозрено лимфопролиферативное 
заболевание. В мае 2024  г. пациент обратился в 
отделение гематологии ФГБУ «НМИЦ онкологии им. 
Н.Н.  Петрова» МЗ РФ. При ЭГДС (рис.  1) установлено, 
что желудок уменьшен в объеме за счет инфильтра-
тивно-язвенного новообразования, распространяю-
щегося циркулярно в нижней трети тела и антральном 
отделе желудка, охватывающего проксимальную 
часть луковицы двенадцатиперстной кишки. Ново-
образование распространялось по малой кривизне 
до верхней трети тела желудка в виде щелевидных 
язвенных дефектов с участками деструкции, покры-
тыми фибрином. При колоноскопии в селезеночном 
изгибе ободочной кишки без четкой границы, на фоне 
отечной гиперемированной слизистой определялись 
множественные щелевидные язвенные дефекты не-
правильной формы, покрытые фибрином. Слизистая 
оболочка сигмовидной, прямой кишки во всех отделах 
отечна, гиперемирована, с мелкими щелевидными 
эрозиями. Выполнена мультифокальная биопсия из 
всех участков измененной слизистой желудка и тол-
стой кишки.

При гистологическом исследовании во всех 
срезах обнаружена сходная морфологическая кар-
тина: в  собственной пластинке слизистой оболочки 
определяется диффузный инфильтрат, образованный 
лимфоидными клетками среднего и крупного раз-
мера, с округлыми и овальными ядрами (часть — с не-
ровным контуром ядерной мембраны), с пылевидным 
хроматином, заметным ядрышком, умеренным 
количеством эозинофильной цитоплазмы. При 
ИГХ-исследовании отмечена положительная окраска 
опухолевых клеток с антителами к CD3, CD8, CD45, 
CD56, гранзиму B; опухолевые клетки отрицательны к 
CD4, CD5, TIA1, экспрессия CD30 составила 2 %. Индекс 
пролиферативной активности Ki-67 40–50 %. Реакция 
опухолевых клеток при хромогенной гибридизации in 
situ малой РНК, кодируемой вирусом Эпштейна—Барр 
(EBER), оказалась отрицательной. Это позволило 
провести дифференциальную диагностику с экстра-
нодальной неназальной NK/T-клеточной лимфомой. 
С учетом морфологии, иммунофенотипа опухолевых 
клеток, а также характерной клинической картиной 
был поставлен диагноз МЭИТЛ с поражением желудка 
и толстой кишки (рис. 2).

При позитронно-эмиссионной томографии с 
18-фтордезоксиглюкозой (ФДГ), совмещенной с 
компьютерной томографией (ПЭТ-КТ), обнаружены 
высокая метаболическая активность ФДГ в неравно-
мерно утолщенных стенках желудка с переходом на 
двенадцатиперстную кишку, очаги накопления радио
фармпрепарата в стенках ободочной, сигмовидной и 
прямой кишки, умеренно-высокая ФДГ-активность в 
увеличенных парагастральных лимфатических узлах 
и лимфатических узлах в воротах селезенки (рис. 3 и 
4).

Учитывая крайне агрессивный вариант лимфомы, 
наличие СD30-позитивных опухолевых клеток, 
больному в июне 2024 г. был проведен первый цикл 
противоопухолевой терапии по схеме BV-CHEP (брен-
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Рис. 1. Эзофагогастроскопия. (А) До начала лечения при осмо-
тре в  режиме белого света выявлено уменьшение желудка 
в  объеме за  счет инфильтративно-язвенного новообразова-
ния, покрытого фибрином с участками деструкции. В области 
без  фибрина определяется нарушение структуры рельефа 
и микрососудистого русла. (Б, В) Во время 2-го цикла химиоте-
рапии определяется субкомпенсированный рубцово-язвенный 
стеноз антрального отдела желудка. (Б) Установлен двухпро-
светный назоинтестинальный зонд, питательный контур кото-
рого заведен в  двенадцатиперстную кишку. (В)  Привратник 
сужен до 2 мм за счет отека и язвенного дефекта

Fig. 1. Esophagogastroscopy. (А)  White light mode examination 
before therapy showed gastric restriction due to a fibrin-covered 
infiltrative ulcerative neoplasm with areas of destruction. Impaired 
relief structure and microvascular bed in the fibrin-free area. (Б, В) 
Subcompensated cicatricial ulcerative antral stenosis during the 
second chemotherapy cycle. (Б)  A double-lumen nasointestinal 
tube with feeding loop in the duodenum was placed. (В)  Pyloric 
narrowing to 2 mm due to edema and ulcerous defect

туксимаб ведотин, циклофосфамид, доксорубицин, 
этопозид, преднизолон). Лечение осложнилось 
длительным периодом агранулоцитоза, сепсисом и 
септическим шоком (инфекция Klebsiella pneumoniaе). 
Больной получал сопроводительную терапию в 
полном объеме. Начало 2-го цикла терапии было от-
ложено, в дальнейшем с целью снизить гематологиче-
скую токсичность из схемы был исключен этопозид.

Во время 2-го цикла терапии у пациента появи-
лись жалобы на тяжесть в животе, тошноту, рвоту 
съеденной пищей, лихорадку. При КТ органов грудной 
клетки и брюшной полости диагностированы 
аспирационная пневмония, выраженный гастро-
стаз, субкомпенсированный стеноз антрального 
отдела желудка (диаметр просвета 2  мм). При ЭГДС 
подтвержден рубцово-язвенный стеноз выходного 
отдела желудка (см. рис.  1, В,  Г). Для обеспечения 
адекватного энтерального питания и декомпрессии 
желудка был установлен двухпросветный назоин-
тестинальный зонд (НЗ). Принимая во внимание 
крайне неблагоприятный прогноз в случае дальней-
шего прогрессирования заболевания, было принято 
решение продолжить противоопухолевое лечение с 
НЗ на фоне антибактериальной терапии и вернуться 
к обсуждению целесообразности формирования об-

ходного гастроэнтероанастомоза после завершения 
индукционного этапа и его оценки. С июля по август 
2024  г. проведено еще 2  цикла терапии по схеме 
BV-CHP, каждый из которых также осложнился пнев-
монией. После 3-го цикла выполнено промежуточное 
обследование: при ПЭТ-КТ обнаружено значительное 
уменьшение объема и метаболической активности 
опухолевой ткани в стенках желудка и кишки (см. 
рис. 4). Достижение хорошего частичного ответа было 
подтверждено по результатам ЭГДС и ФКС, согласно 
которым отмечалось рубцевание и уменьшение ин-
фильтративно-язвенных дефектов в желудке, прямой 
и сигмовидной кишке, однако в ободочной кишке 
язвенный дефект оставался без динамики.

В процессе 4-го цикла терапии многократно 
требовалась коррекция положения питательного 
контура НЗ в связи с его дислокацией в желудок. При 
очередной ЭГДС обнаружены увеличение инфильтра-
тивно-язвенного дефекта и сохраняющийся деком-
пенсированный стеноз антрального отдела (диаметр 
просвета 1  мм). При ФКС вновь диагностированы 
опухолевые эрозии в прямой кишке. Таким образом, 
было подтверждено прогрессирование МЭИТЛ.

Принимая во внимание нарастание признаков 
гастростаза и декомпенсированного стеноза вы-
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Рис. 2. Биоптаты толстой кишки. (А, Б) В собственной пластинке слизистой оболочки определяется диффузный инфильтрат, об-
разованный лимфоидными клетками среднего и крупного размера с округлыми и овальными ядрами. Окраска гематоксилином 
и эозином, (A) ×20, (Б) ×400. (В) Реакция опухолевых клеток при хромогенной гибридизации in situ малой РНК, кодируемой виру-
сом Эпштейна—Барр (EBER), отрицательная. Положительная окраска опухолевых клеток при реакции с антителами к CD8 (Г, мем-
бранная реакция), CD3 (Д, мембранная реакция), CD56 (Е, мембранная реакция) и гранзиму B (Ж, цитоплазматическая реакция). 
CD20-позитивные малые лимфоциты реактивных лимфоидных фолликулов (З, мембранная реакция). (В) EBER, (Г) CD8, (Д) CD3, 
(Е) CD56, (Ж) гранзим B, (З) CD20, ×400

Fig. 2. Colon biopsies. (А, Б) Lamina propria with diffuse infiltrate consisting of medium-sized and large lymphoid cells with rounded and 
oval nuclei. H&E stain, (A) ×20, (Б) ×400. (В) Negative reaction of tumor cells to chromogenic in situ hybridization of Epstein-Barr virus-en-
coded small RNA (EBER). Positive staining of tumor cells in antibody assay with CD8 (Г, membrane reaction), CD3 (Д, membrane reaction), 
CD56 (Е, membrane reaction), and granzyme B (Ж, cytoplasmic reaction). CD20-positive small lymphocytes of reactive lymphoid follicles 
(З, membrane reaction). (В) EBER, (Г) CD8, (Д) CD3, (Е) CD56, (Ж) granzyme B, (З) CD20, ×400

ходного отдела желудка, пациенту по жизненным 
показаниям проведено хирургическое лечение  — 
формирование обходного гастроэнтероанастомоза 
с брауновским соустьем (рис.  5). Благодаря эффек-

тивному междисциплинарному взаимодействию 
удалось в кратчайшие сроки подготовить пациента к 
операции, послеоперационный период проходил без 
осложнений.
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Рис. 3. ПЭТ-КТ до начала лечения. (А, Б) Неравномерное цирку-
лярное утолщение стенки желудка преимущественно в средней 
и нижней третях с распространением на антральный отдел, тол-
щиной до 16 мм, с диффузной гипераккумуляцией ФДГ (SUVmax 
8,4). (Б)  Повышенное накопление ФДГ в  проекции ампулы 
двенадцатиперстной кишки (SUVmax 3,3). Многочисленные 
парагастральные лимфатические узлы в  воротах печени уве-
личены до 14 × 11 мм, сопровождаются умеренно повышенным 
накоплением ФДГ (SUVmax ≤ 2,9). (А) Неравномерное циркуляр-
ное утолщение стенки ободочной кишки в области селезеноч-
ного изгиба до 13 мм с гипераккумуляцией ФДГ (SUVmax 5,9). 
(В)  Диффузно-очаговый гиперметаболизм ФДГ в  стенках нис-
ходящей ободочной, сигмовидной и прямой кишки (SUVmax 8,7)

Fig. 3. PET-CT before therapy. (А, Б) Uneven circular thickening of 
the gastric wall up to 16 mm, predominantly in the middle and lower 
thirds, spreads to the antrum, diffuse FDG hyper-uptake (SUVmax 
8.4). (Б) FDG hyper-uptake in the projection of the duodenal ampul-
la (SUVmax 3.3). Numerous paragastric hepatic hilar lymph nodes 
up to 14 × 11 mm, moderately increased FDG uptake (SUVmax ≤ 2.9). 
(А) Uneven circular thickening of the middle intestinal wall in the 
splenic flexure area up to 13 mm, FDG hyper-uptake (SUVmax 5.9). 
(В) Diffuse focal FDG hypermetabolism in the walls of the descend-
ing colon, sigmoid colon, and rectum (SUVmax 8.7)

Рис. 4. Повторная ПЭТ-КТ после 3 циклов химиотерапии. (А, Б) 
Уменьшение протяженности метаболически активного утол-
щения стенок желудка и двенадцатиперстной кишки до участ-
ка локального утолщения с умеренным нарастанием интенсив-
ности патологического гиперметаболизма ФДГ в этой области 
(SUVmax 10,56). (В)  Ранее пораженные лимфатические узлы 
уменьшились в  размере и  не накапливают ФДГ. Гипермета-
болизм ФДГ увеличился в  нисходящем отделе ободочной 
(SUVmax 11,33), в сигмовидной (SUVmax 8,76) и прямой кишке 
(SUVmax 9,21)

Fig. 4. Repeated PET-CT after 3 chemotherapy cycles. (А, Б) The 
metabolically active thickening of the gastric and duodenal walls 
is reduced in length to the local thickening area with moderately 
increasing intensity of pathologic FDG hypermetabolism (SUVmax 
10.56). (В) Previously affected lymph nodes are reduced in size and 
show no FDG uptake. FDG hypermetabolism increased in the de-
scending colon (SUVmax 11.33), sigmoid colon (SUVmax 8.76), and 
rectum (SUVmax 9.21)
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Рис. 5. Компьютерные томограммы: (А) аксиальный и  (Б) фронтальный срезы. По передней стенке тела желудка сформирован 
передний гастроэнтероанастомоз на длинной петле с межкишечным брауновским соустьем

Fig. 5. CT scans: (А) axial and (Б) coronal slices. Anterior gastroenteroanastomosis on a long loop with an intestinal Braun anastomosis 
along the anterior wall of the stomach body

А Б

Период восстановления после хирургического ле-
чения пациент смог провести дома впервые за 5 мес. 
Кроме того, успешное формирование обходного ана-
стомоза исключило необходимость питания через НЗ, 
прием пищи стал физиологичным, что, безусловно, 
способствовало компенсации гипопротеинемии, 
дефицита витаминов и улучшению качества жизни 
пациента.

В качестве второй линии противоопухолевой те-
рапии пациенту назначена комбинация леналидомида 
и руксолитиниба. В ноябре 2024 г. проведен 1-й цикл без 
значимой токсичности. С целью повысить эффектив-
ность лечения 2-й курс интенсифицирован добавлением 
гемцитабина. Лечение было эффективным, достигнута 
стойкая стабилизация заболевания по данным эндоско-
пических и рентгенологических методов обследования. 
Со времени постановки диагноза до прогрессирования 
лимфомы прошло 4 мес., а общий период наблюдения за 
больным составил 8 мес.

ОБСУЖДЕНИЕ

Все клинические исследования по изучению Т-кле-
точных лимфом крайне редко или вовсе не включают 
пациентов с МЭИТЛ. Это определяет сложность в 
оценке эффективности той или иной терапевтической 
опции у этой категории больных. Однако, несмотря 
на ограниченное число данных, абсолютно очевидна 
низкая эффективность CHOP-подобных режимов: 
частота полных ответов не превышает 30 % [11, 12].

Целесообразность добавления этопозида к стан-
дартному режиму СНОР была показана при ALK-пози-
тивной анапластической крупноклеточной лимфоме, 
но при всех других вариантах Т-клеточных опухолей, 

в т.  ч. и МЭИТЛ, не удалось получить статистически 
значимого преимущества в общей выживаемости при 
использовании данного препарата [13]. В нашем кли-
ническом наблюдении токсичность в случае приме-
нения этопозида превысила потенциальную пользу, 
из-за чего было решено исключить его из дальнейших 
программ лечения.

С появлением нового анти-CD30-иммуноконъю-
гата (брентуксимаб ведотин) эффективность терапии 
некоторых вариантов Т-клеточных лимфом значи-
тельно повысилась [12, 14–16]. Однако в эти клиниче-
ские исследования были включены лишь единичные 
пациенты с МЭИТЛ, что также не позволяет экстра-
полировать полученные результаты на всю когорту 
пациентов. Эффективность брентуксимаба ведотина 
в терапии МЭИТЛ еще предстоит установить, однако 
в нашем клиническом наблюдении его добавление 
существенно не повлияло на продолжительность 
периода без прогрессирования в сравнении с литера-
турными данными [11].

Открытым остается вопрос о значении хирур-
гического метода в комплексном лечении МЭИТЛ. 
Патогенетическое обоснование данного подхода 
обусловлено особенностями биологии этого варианта 
лимфомы. Характерный эпителиотропизм и высокая 
агрессивность опухоли объясняют необходимость 
локального контроля в процессе неуклонного про-
грессирования заболевания. В большинстве случаев 
(93  %) хирургическое вмешательство выполняется 
при манифестации заболевания вследствие развития 
острой хирургической патологии, что одновременно 
позволяет получить гистологический материал и 
поставить диагноз [7]. Кроме того, важно опреде-
ление места профилактического хирургического 
вмешательства в случае высокого риска развития 
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угрожающих жизни осложнений, таких как кишечная 
непроходимость, опухолевый стеноз, желудочно-ки-
шечное кровотечение. Безусловно, каждый клиниче-
ский случай стоит рассматривать отдельно, при этом 
следует учитывать возможность развития после
операционных осложнений, а также перенос начала 
лекарственной терапии, что потенциально может по-
влиять на эффективность лечения в целом. С другой 
стороны, важно помнить, что любые хирургические 
осложнения могут возникать в период глубокой 
миелосупрессии, индуцированной химиотерапией. 
Именно поэтому при лечении таких пациентов крайне 
важно эффективное и своевременное междисципли-
нарное взаимодействие врачей.

Практически у всех пациентов с МЭИТЛ период 
выживаемости без прогрессирования заболевания 
очень короткий, что подтверждает необходимость 
разработки эффективных режимов второй линии. 
Следует отметить, что рефрактерность опухоли и 
быстрые темпы ее прогрессирования, низкая частота 
достижения даже частичного ответа и плохой функцио-
нальный статус пациентов существенно ограничивают 
проведение ВДХТ с аутоТГСК. Выбор режима второй 
линии обычно основывается на таких факторах, как 
возраст пациента, общесоматический статус, характер 
и частота осложнений противоопухолевой терапии 
[17]. Осложнения предыдущих циклов лечения в нашем 
случае не позволили провести пациенту интенсивную 
терапию второй линии, в т.  ч. платиносодержащими 
режимами, с консолидацией ВДХТ с ТГСК. Тем не менее 
рефракторное течение лимфомы требовало назна-
чения комбинации препаратов, которая смогла бы 
сдерживать прогрессирование заболевания в течение 
длительного периода времени без кумулятивной ток-
сичности. Таким образом, целью терапии второй линии 
стали стабилизация заболевания и поддержание 
достигнутого хорошего качества жизни. Учитывая 
результаты исследований по эффективности и безо-
пасности применения руксолитиниба (общая частота 
ответа 25  %) и леналидомида (общая частота ответа 
24 %) в монорежиме во второй линии терапии, а также 
важную роль мутаций в генах сигнальных путей JAK/
STAT в патогенезе МЭИТЛ, было решено начать лечение 
пациента по схеме руксолитиниб + леналидомид [3, 18, 
19]. Отсутствие проявлений значимой токсичности по-
зволило интенсифицировать 2-й цикл химиотерапии 
добавлением гемцитабина. Эффективность данного 
препарата также была доказана в режиме монотерапии 
(общая частота ответа 51  %, частота полного ответа 
23 %) [20].

Несомненно, предпочтительным для таких паци-
ентов остается участие в клинических исследованиях 
новых препаратов, которые продемонстрировали 
эффективность при лечении рецидивов и рефрак-
терного течения агрессивных Т-клеточных лимфом. 
К ним относятся ингибиторы гистондеацетилазы 
(белиностат, ромидепсин), дигидрофолатредуктазы 
(пралатрексат), фосфоинозитид-3-киназы (дуве-
лисиб), анти-СD52 (алемтузумаб), JAK-киназ (руксо-
литиниб). Однако большинство из этих препаратов 
не доступно для широкого применения из-за высокой 
стоимости, отсутствия регистрации в нашей стране 
или часто неприемлемого профиля токсичности [17].

Учитывая, что МЭИТЛ представляется редким, 
относительно недавно очерченным нозологическим 
вариантом Т-клеточных неходжкинских лимфом, не-
обходимы международные многоцентровые исследо-
вания для изучения биологии и патогенеза развития 
опухоли, которые позволят в будущем использовать 
более эффективные методы лечения, возможно выхо-
дящие за рамки стандартной химиотерапии [21].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Мономорфная эпителиотропная интестинальная 
Т-клеточная лимфома относится к агрессивным 
опухолям, которые отличаются рефрактерностью 
к проводимому противоопухолевому лечению и 
быстрыми темпами прогрессирования заболевания. 
Чрезвычайная редкость диагностирования данного 
варианта болезни объясняет отсутствие единых 
рекомендаций и стандартов терапии для данной ка-
тегории пациентов, которые обычно не включаются в 
крупные клинические исследования. Именно поэтому 
описание собственных наблюдений представляется 
чрезвычайно ценным и полезным для последующего 
анализа клинического течения и поиска новых тера-
певтических возможностей.
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