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Болезнь Шегрена (БШ) – системное забо-
левание неизвестной этиологии, харак-
терным для которого является хрони-

ческий аутоиммунный и лимфопролифератив-
ный процесс в секретирующих эпителиальных 
железах с развитием паренхиматозного сиалоаде-
нита с ксеростомией и сухого кератоконъюнкти-
вита с гиполакримией [1-3]. Синдром Шегрена 
(СШ) – аналогичное болезни Шегрена поражение 
слюнных и слезных желез, развивающееся у 5-25% 
больных с системными заболеваниями соедини-
тельной ткани, чаще ревматоидным артритом, 
у 50-75% больных с хроническими аутоиммунны-
ми поражениями печени (хронический аутоим-
мунный гепатит, первичный билиарный цирроз 
печени) и реже при других аутоиммунных заболе-
ваниях [1, 4]. Синдром Шегрена – системное вос-
палительное состояние, к типичным признакам 
которого относятся сухость глаз, сухость полости 
рта, артрит.

Заболеваемость БШ колеблется от 4 до 250 слу-
чаев на 100 000 населения; пик заболеваемости 
приходится на возраст 35-50 лет; у женщин встре-
чается в 8-10 раз чаще, чем у мужчин; смертность 
при БШ в 3 раза выше, чем в популяции [5].

Факт высокой встречаемости лимфом при БШ 
известен. Особая предрасположенность к раз-
витию злокачественных опухолей, происходящих 
из лимфоидной ткани, заложена в основе БШ 
(лимфоплазмоцитарная инфильтрация эпите-
лиальных желез и поликлональная В-клеточная 
активация с образованием аутоантител и возмож-
ная злокачественная трансформация лимфоэпи-
телиальных клеток пораженных слюнных желез 
с формированием лимфомы) [5-7]. В-клеточная 
гиперактивность лежит в основе патогенетиче-
ских механизмов развития БШ/СШ и проявляется 
лимфоидной инфильтрацией как секретирующих 
эпителиальных желез, так и других органов и тка-
ней, образованием аутоантител (РФ, АНФ, Ro/La) 
и криоглобулинов с моноклональным РФ в соста-

ве, а также развитием у 5-16% больных преиму-
щественно В-клеточных лимфом [5, 6].

Так, по данным литературы, частота формиро-
вания лимфом при БШ в 44-50 (!) раз выше, чем 
при других аутоиммунных заболеваниях; у 5-15% 
больных после 10-20-летнего течения БШ проис-
ходит формирование лимфом, а после 40-летнего 
течения – у 40% больных; в среднем лимфомы 
диагностируются через 11-14 лет от начала БШ 
[6]. Это позволяет рассматривать данное заболе-
вание как аутоиммунное и лимфопролифератив-
ное одновременно [2, 6].

Лимфомы составляют 20-50% в структуре 
летальности при БШ. Другие причины летально-
сти: генерализованный криоглобулинемический 
васкулит, аутоиммунные панцитопении (частота 
37,7% и 6,6% соответственно) [6, 7].

Далее приводим наше клиническое наблюдение, 
иллюстрирующее ассоциацию БШ с лимфопроли-
феративным заболеванием.

Больная К., 48 лет, поступила в ревматологиче-
ское отделение многопрофильного медицинского 
центра (ММЦ) ОНМедУ с жалобами на: сухость 
во рту, значительное увеличение околоушных 
слюнных желез, длительный (более 3 месяцев) 
субфебрилитет, артралгии, миалгии, снижение 
массы тела (на 5 кг за последние 3 месяца), ноч-
ные поты, одышку при ходьбе, общую слабость. 
Из  анамнеза болезни известно, что считает себя 
больной с  2001 г., когда впервые появилось дву-
стороннее увеличение околоушных слюнных 
желез (был установлен диагноз эпидемическо-
го паротита), которое прошло самостоятельно 
через 2 недели. В  дальнейшем эпизоды увеличе-
ния слюнных желез повторялись многократно 
(примерно 1 раз в 2 года) и так же самопро-
извольно регрессировали в течение короткого 
времени (2  недели). Пациентка не обследова-
лась. Ухудшение самочувствия отметила с февра-
ля 2014 г., когда после переутомления и стресса 
внезапно возникли резкое увеличение слюнных 
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желез и подчелюстных лимфатических узлов, суб-
фебрилитет, слабость, артралгии. Лечилась амбу-
латорно (антибиотикотерапия, прием нестеро-
идных противовоспалительных средств (НПВС)) 
без эффекта. Госпитализирована для уточнения 
диагноза и лечения.

Данные объективного исследования: общее 
состояние больной удовлетворительное, темпе-
ратура тела 37,6°С. Кожа и видимые слизистые 
оболочки обычной окраски, чистые. Околоушные 
слюнные железы значительно увеличены в раз-
мерах. Затылочные, заднешейные, подчелюстные, 
надключичные, подмышечные, паховые лимфо-
узлы увеличены (до 3-4 см в диаметре), эласти-
ческой консистенции, безболезненные. Ширина 
сосудистого пучка – 14 см. Границы сердечной 
тупости расширены влево. Сердечная деятель-
ность ритмичная, тоны сердца звучные, чистые. 
Пульс – 84 в 1 минуту, ритмичный. Артериальное 
давление (АД) – 120/80 мм рт. ст. Перкуторно над 
легкими – ясный легочный звук, при аускульта-
ции – жесткое везикулярное дыхание. Язык обло-
жен белым налетом. Живот мягкий, безболез-
ненный при пальпации. Край печени выступает 
из-под реберной дуги на 2 см. Селезенка не паль-
пируется. Периферических отеков нет.

Данные лабораторных исследований: общий 
анализ крови: эритроциты – 3,98 Т/л, гемогло-
бин – 117 г/л, цветной показатель – 0,87, лейкоци-
ты – 6,0 Г/л, эозинофилы – 1%, палочкоядерные 
нейтрофилы – 2%, сегментоядерные нейтрофи-
лы  – 64%, лимфоциты – 27%, моноциты – 6%, 
СОЭ – 56 мм/ч.

Биохимический анализ крови: общий белок – 
78 г/л; альбумины (А) – 44%; глобулины; ά1 – 4%, 
α2 – 12%, β – 16%, γ – 24%; тимоловая проба – 
40 ед.; АЛТ – 1,8 ммоль/л, СРБ (+++), РФ (+) 1/64.

Исследование крови на маркеры вирусных гепа-
титов В, С: не обнаружены.

Исследование крови на антитела к раство-
римым  ядерным антигенам (АNА-профиль): 
SS-Anative (+++, 105), Ro-52 (+++, 96), SS-B 
(+++, 82). 

Рентгенография органов грудной клетки (ОГК): 
Тень средостения в верхних отделах расшире-
на за счет объемного образования, занимающего 
в поперечнике 13,5 см. Контуры справа четкие, 
выпуклые, слева – менее дифференцированные. 
В легких – без очаговых и инфильтративных изме-
нений. Корни малоструктурные, частично пере-
крыты объемным образованием. Синусы свобод-
ные. Слева диафрагма малодифференцирована. 

Компьютерная томография (КТ) ОГК: В верх-
ней доле (SІ-ІІ) левого легкого очаговое обра-
зование округлой формы до 8 мм. Увеличение 
размера и количества лимфатических узлов сре-
достения, сливающихся между собой в конгломе-
раты. Лимфоузлы верхнего отдела переднего сре-
достения, аортопульмональные узлы диаметром 
10-45 мм сливаются в конгломераты до 62 × 65 мм. 
Справа ретрокавально, паратрахеально, смещая 

легкое, имеется конгломерат размером 68 × 64 мм. 
Конгломераты паратрахеальных и бронхопульмо-
нальных лимфатических узлов – до 40 × 34 мм. 

Заключение: КТ-картина лимфопролифера-
тивного процесса (лимфома?, лимфагранулема-
тоз?). Лимфогранулема (?) в верхней доле левого 
легкого. 

Клинический диагноз: 
Основное заболевание – Лимфопролиферативное 

заболевание (лимфома?, лимфогранулематоз?). 
Болезнь Шегрена, хроническое течение, ІІ стадия 
(генерализованная), активность ІІІ ст., рецидиви-
рующий двусторонний паренхиматозный паро-
тит, генерализованная лимфаденопатия, артрал-
гии, миалгии, гепатит.

На фоне терапии (медрол 32 мг/сут, мовалис, 
омез) отмечена нормализация температуры тела, 
уменьшение размеров слюнных желез и шейных 
лимфатических узлов.  

КТ органов брюшной полости (ОБП).
Заключение: Лимфопролиферативное заболева-

ние (?) с поражением брюшных (перипортальных, 
перипанкреатических) и забрюшинных лимфати-
ческих узлов (паракавальных, парааортальных).

Консультация гематолога: Лимфопролифера
тивное заболевание? Назначена биопсия шейного 
лимфоузла для гистологического исследования.

Гистологическое исследование (с иммунноги-
стохимическим исследованием): В-клеточная 
лимфома из клеток маргинальной зоны.

Больная госпитализирована в гематологическое 
отделение ОКБ.

Клинический диагноз (ОКБ): В-клеточная лим-
фома из клеток маргинальной зоны с поражением 
шейно-надключичных, медиастинальных, подмы-
шечных, брюшных, забрюшинных лимфатиче-
ских узлов, верхней доли левого легкого, ст. 4А. 

Начат 1-й индукционный курс паллиатив-
ной химиотерапии (ПХТ) в режиме R-СНОР-14 
(ритуксимаб (мабтера) 375 мг/м2, циклофосфан 
750 мг/м2, доксорубицин 50 мг/м2, винкристин 
2  мг/м2, медрол 64 мг). Повторные курсы 2 раза 
в месяц (всего № 8). 

КТ ОГК и ОБП после 4-го курса ПХТ: Выраженная 
положительная динамика в отношении размеров 
медиастинальных, прикорневых, подмышечных, 
внутрибрюшных и забрюшинных лимфатических 
узлов (диаметр уменьшился до 4-12 мм), конгло-
мераты отсутствуют.

В-клеточная лимфома – наиболее часто встре-
чающийся вариант неходжкинских лимфом 
высокой степени злокачественности. К моменту 
установления диагноза генерализованную стадию 
имеют 2/3 больных. Заболевание характеризуется 
неблагоприятным прогнозом: пятилетняя выжи-
ваемость в среднем 38% (до 80% при использова-
нии режима R-СНОР), а медиана выживаемости 
нелеченых больных – менее 1 года [8].

На сегодняшний день больной проведе-
но 7  индукционных курсов ПХТ с хорошим 
эффектом.
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Таким образом, особенностями данного клини-
ческого случая являются: субклиническое тече-
ние заболевания на протяжении продолжитель-
ного времени (более 13 лет), поздняя клиниче-
ская манифестация болезни на этапе осложнений, 
выраженная положительная динамика клиниче-
ских данных на фоне начатой терапии.
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