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Глава 1. Алгоритмы диагностики 
лимфопролиферативных 
заболеваний кожи

1 ВОЗ — Всемирная Организация Здравоохранения.
   EORTC (European Organisation for Research and Treatment of Cancer) — Европейская организация по 

изучению и лечению рака.

Сложность диагностики лимфопролифе-
ративных заболеваний кожи обусловлена 
широким спектром нозологических форм, 
в который входят первичные лимфомы кожи 
(табл.  1.1), вторичные поражения кожи при 
системных лимфомах и  лейкозах и  псевдо-
лимфомы, наличием большого количества 

их  морфологических и  иммунофенотипиче-
ских вариантов. Для постановки правильного 
диагноза в  большинстве случаев необходимо 
сопоставлять данные клинической картины, 
иммуногистохимического и молекулярно-био-
логического исследований (так называемая 
клинико-морфологическая корреляция).

Таблица 1.1. ВОЗ-EORTC-классификация первичных лимфом кожи (пересмотр 2018 г.)1

Кожные Т-клеточные лимфомы
Грибовидный микоз.
• Фолликулотропный грибовидный микоз.
• Педжетоидный ретикулез.
• Синдром гранулематозной вялой кожи.
Синдром Сезари.
Т-клеточная лейкоз/лимфома взрослых.
Первичные кожные CD30+ лимфопролиферативные заболевания кожи.
• Первичная анапластическая крупноклеточная лимфома кожи.
• Лимфоматоидный папулез.
Подкожная панникулитоподобная Т-клеточная лимфома.
Экстранодальная NK/Т-клеточная лимфома, назальный тип.
Хроническая активная инфекция вируса Эпштейна–Барр (EBV). 
Первичная кожная периферическая Т-клеточная лимфома, редкие варианты.
• Первичная кожная агрессивная эпидермотропная CD8+ Т-клеточная лимфома (временная).
• Первичная кожная γ/δ Т-клеточная лимфома.
• Первичное кожное CD4+ Т-клеточное лимфопролиферативное заболевание из клеток малых и средних 
размеров (временная).

• Первичная кожная акральная CD8+ Т-клеточная лимфома.
• Первичная кожная периферическая Т-клеточная лимфома, неуточненная.

Кожные B-клеточные лимфомы
Экстранодальная лимфома маргинальной зоны MALT-типа с поражением кожи.
Первичная кожная лимфома из клеток фолликулярного центра.
Первичная кожная диффузная крупноклеточная В-клеточная лимфома, тип нижних конечностей.
EBV+ слизисто-кожная язва (временная).
Внутрисосудистая крупноклеточная В-клеточная лимфома

Курсивом выделены временные нозологические формы.
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Мы предлагаем упрощенный подход к ди-
агностике кожных лимфом, основанный 
на  распознавании нескольких морфологи-
ческих паттернов (моделей). Этот подход 
имеет свои ограничения ввиду вышеупомя-
нутого разнообразия морфологических ва-
риантов лимфопролиферативных процессов, 
тем не  менее он, по  нашему опыту, может 
быть полезен в  диагностике, особенно для 
патологоанатомов общей практики.

Морфологические модели лимфопроли-
феративных заболеваний кожи включают 
эпидермотропный паттерн , характеризую-
щийся внутриэпидермальным расположе-
нием лимфоидных клеток малого и среднего 
размера, которые могут формировать мелкие 
скопления (так называемые микроабсцес-
сы Потрие), диффузно распространяться 
в  эпидермисе или  располагаться в  виде «це-
почек» в  базальном слое (рис.  1.1). Среди 
лимфом кожи, демонстрирующих эту мо-

дель, наиболее часто встречается грибовид-
ный микоз (пятнисто-бляшечная стадия). 
Эпидермотропный паттерн необходимо диф-
ференцировать от спонгиотических реакций 
с лимфоцитарным экзоцитозом и лангерган-
соклеточными микроабсцессами в эпидерми-
се при экземе/атопическом дерматите и дру-
гих дерматозах, а  также от  лихеноидного 
паттерна в выростах эпидермиса при кольце-
видном лихеноидном дерматите подростков 
(annular lichenoid dermatitis of youth, ALDY).

Неэпидермотропную модель с  наличи-
ем дермального нодулярного или  диффуз-
ного инфильтрата можно подразделить 
на несколько паттернов: инфильтрат из лим-
фоидных клеток малого (рис.  1.2), среднего 
(рис. 1.3), крупного (рис. 1.4) размеров и ин-
фильтрат с  формированием фолликулярных 
структур (рис. 1.5).

Крупные лимфоидные клетки обычно до-
минируют в  дермальном инфильтрате и  мо-

ЭПИДЕРМОТРОПНЫЙ ПАТТЕРН

— грибовидный микоз и варианты (пятна, 

бляшки, медленная прогрессия, CD4+)

— первичная кожная CD8+ агрессивная 

эпидермотропная T-клеточная лимфома 

(пятна, бляшки, узлы с некрозом, быстрая 

прогрессия, CD8+)

— первичная кожная γ/δ Т-клеточная 

лимфома (пятна, бляшки, узлы с изъязвлением, 

быстрая прогрессия, TCRγ+, βF1-, СD56+)

— лимфоматоидный папулез, тип В и D 

(множественные спонтанно разрешающиеся 

папулы c эволюционным полиморфизмом, CD30+) 

Рис. 1.1. Эпидермотропный паттерн
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НЕЭПИДЕРМОТРОПНЫЙ ДЕРМАЛЬНЫЙ 

ОЧАГОВЫЙ ИЛИ ДИФФУЗНЫЙ ИНФИЛЬТРАТ 

ПРЕИМУЩЕСТВЕННО 

ИЗ КЛЕТОК МАЛОГО РАЗМЕРА

— Первичное кожное CD4+ лимфопролифератив-

ное заболевание из клеток малых и средних 

размеров (солитарные бляшки или узлы, индолентное 

течение, фенотип фолликулярных Т-хелперов (СD4+, 

PD1(CD279)+, ICOS+, CXCL13+, bcl-6+)

— Первичная кожная акральная CD8+ Т-клеточная 

лимфома (солитарные узелки в акральных областях, 

индолентное течение, CD8+)

— Хронический лимфоцитарный лейкоз/лимфома 

из малых лимфоцитов (папулы, бляшки, узлы, 

поражение крови, CD5+, CD20+, CD43+)

— Лимфома зоны мантии (поражение кожи встреча-

ется крайне редко, пятна, бляшки, узлы, агрессивное 

течение с поражением л/у и других органов, CD20+, 

bcl-2+, cyclin-D1+, SOX11+)

Рис. 1.2. Неэпидермотропный дермальный очаговый или диффузный инфильтрат преимущественно 
из клеток малого размера

НЕЭПИДЕРМОТРОПНЫЙ ДЕРМАЛЬНЫЙ ОЧАГОВЫЙ 

ИЛИ ДИФФУЗНЫЙ ИНФИЛЬТРАТ 

ПРЕИМУЩЕСТВЕННО 

ИЗ КЛЕТОК СРЕДНЕГО РАЗМЕРА

— Опухоль из бластных плазмоцитоидных дендрит-

ных клеток (геморрагические высыпания, быстрая 

прогрессия с поражением костного мозга, крови и других 

органов, экстравазаты эритроцитов, CD3-, CD4+, CD56+, 

D123+, BDCA-2/CD303+, TCL1+, TCR-, IgH-)

— Лимфома Беркитта (часто дети, «звездное небо», 

CD20+, PAX5+, MYC+)

— Ангиоиммунобластная Т-клеточная лимфома 

[в коже встречается редко, клетки со светлой цитоплаз-

мой, пролиферация посткапиллярных венул, фенотип 

фолликулярных Т-хелперов (СD4+, PD1(CD279)+, ICOS+, 

CXCL13+, bcl-6+), TCR+]

— Поражение кожи при миелопролиферативных 

заболеваниях [расположение клеток «цепочками» 

между коллагеновых волокон (“Indian files”), экспрессия 

маркеров миелоидной дифференцировки (лизоцим, 

миелопероксидаза, CD13+, CD14+, CD33+, CD163+ и др.)]

Рис. 1.3. Неэпидермотропный дермальный очаговый или диффузный инфильтрат преимущественно 
из клеток среднего размера
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гут быть представлены круглыми бластными 
формами (центробласты, иммунобласты, 
плазмобласты), крупными анапластически-
ми (или плеоморфными) и плазматическими 
клетками. В  случае наличия в  инфильтрате 

клеток Рида–Штернберга, клеток Ходжкина 
и им подобных они составляют меньшинство 
клеток инфильтрата (см. рис. 1.4).

При оценке инфильтрата, содержащего 
лимфоидные структуры, необходимо отли-

НЕЭПИДЕРМОТРОПНЫЙ ДЕРМАЛЬНЫЙ ОЧАГОВЫЙ ИЛИ ДИФФУЗНЫЙ ИНФИЛЬТРАТ 

ИЗ КЛЕТОК КРУПНЫХ РАЗМЕРОВ

— Первичная кожная диффузная крупноклеточная 

В-клеточная лимфома, тип нижних конечностей 

(узлы, CD20+, bcl-6+, PAX5+, MUM1+, IgM+)

— Метотрексат-ассоциированное (ятрогенное) 

В-клеточное лимфопролиферативное заболевание

кожи (CD30+, EBV+/-)

— Плазмоклеточная миелома 

(папулы, бляшки, узлы, моноклональные парапротеины в крови, поражение костного мозга, 

костные очаги, CD38+, CD138+, CD79a+)

— Экстранодальная лимфома маргинальной зоны MALT-типа с поражением кожи 

(первичная кожная лимфома маргинальной зоны с преобладанием плазматических клеток, 

кожная плазмоцитома) 

(папулы, бляшки, узлы, CD79a+, CD138+, CD38+)

— Плазмобластная лимфома 

(иммуносупрессия, папулы/узлы, экстранодальные области головы и шеи, CD38+, CD138+, 

MUM1+, HHV8-, часто EBER+)

— Солидный вариант первичной лимфомы серозных полостей 

[иммунодефицит (ВИЧ), пятна, бляшки, узлы, поражение других органов, нередко сочетание 

с саркомой Капоши, опухолевые клетки в выпоте серозных полостей, HHV8+, СD38+, CD138+, 

EBER+]

— Лимфома Ходжкина 

(папулы, бляшки, узлы, поражение л/у, PAX5+, CD20+, CD30+, CD15+, EBER+/-)

— Лимфоматоидный гранулематоз 

(пятна, бляшки, папулы, узлы, поражение легких, ангиодеструкция, PAX5+, CD20+, EBER+/-, 

CD30+/-)

— EBV+ cлизисто-кожная язва (иммуносупрессия, солитарная язва орофарингеальной 

области) 

— Первичная кожная анапластическая CD30+  

крупноклеточная лимфома 

(солитарные крупные узлы, CD30+)

— Лимфоматоидный папулез тип С 

(множественные самостоятельно разрешающиеся 

папулы с эволюционным полиморфизмом, CD30+)

Рис. 1.4. Неэпидермотропный дермальный очаговый или диффузный инфильтрат из клеток крупного раз-
мера
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чать неопластические лимфоидные фоллику-
лы от реактивных (см. рис. 1.5).

Ангиотропный/ангиодеструктивный пат-
терн   характеризуется преимущественным по-
ражением сосудистых стенок лимфоидным 
инфильтратом с  их  деструкцией или  без нее 
(рис. 1.6).

При интраваскулярном паттерне  опухо-
левые клетки располагаются внутри крове-
носных или лимфатических сосудов (рис. 1.7), 
что требует дифференциальной диагностики 
с интралимфатическим гистиоцитозом (про-

цесс, при котором реактивные гистиоциты 
находятся внутри лимфатических сосудов).

Панникулитоподобный паттерн  харак-
теризуется поражением подкожной жировой 
клетчатки по типу лобулярного панникулита. 
Наиболее часто встречаемым представителем 
этой модели является панникулитоподобная 
Т-клеточная лимфома (рис. 1.8), другие лим-
фомы с  преимущественным расположением 
инфильтрата в подкожной жировой клетчат-
ке встречаются редко.

ПАТТЕРН С ФОЛЛИКУЛЯРНЫМ ТИПОМ 

РОСТА ИНФИЛЬТРАТА

— Первичная кожная лимфома из клеток фоллику-

лярного центра с фолликулярным типом роста 

инфильтрата (папулы/бляшки/узлы, голова, спина 

(лимфома Крости), опухолевые лимфоидные фоллику-

лы, CD20+/bcl-6+ клетки в межфолликулярных зонах, 

IgH+)

— Экстранодальная лимфома маргинальной зоны 

MALT-типа с поражением кожи (лимфома маргиналь-

ной зоны) (реактивные лимфоидные фолликулы, 

скопление на периферии инфильтрата плазматических 

клеток, которые обнаруживают рестрикцию легких 

цепей иммуноглобулинов, отсутствие в межфоллику-

лярных зонах bcl-6+ центроцитов, IgH+)

— В-клеточная псевдолимфома (реактивные фолли-

кулы, IgH-)

Реактивные фолликулы отличаются от опухолевых:

— правильной формой, 

— хорошо выраженной зоной мантии, 

— поляризацией на светлую и темную зоны, 

— содержанием макрофагов, фагоцитирующих облом-

ки ядер, 

— высокой пролиферативной активностью клеток 

Реактивный 

лимфоидный 

фолликул

Опухолевый 

лимфоидный 

фолликул

Рис. 1.5. Паттерн с фолликулярным типом роста инфильтрата
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 АНГИОТРОПНЫЙ/АНГИОДЕСТРУКТИВНЫЙ 

ПАТТЕРН

— Лимфопролиферативное заболевание, подобное 

вакциноформной гидроа (детский возраст, страны 

Латинской Америки и Азии, зудящие полостные 

элементы, изъязвляющиеся бляшки, отек лица, цито-

токсический Т-клеточный или NK-клеточный фенотип)

— Лимфоматоидный папулез тип Е (самостоятельно 

разрешающиеся единичные некротические папулы и 

узлы с черным струпом, CD30+, часто CD8+ и/или 

цитотоксический фенотип)

— Экстранодальная NK/T-клеточная лимфома 

назального типа (бляшки/узлы с изъязвлением в 

назофарингеальной области, агрессивное течение, 

гемофагоцитарный синдром, CD2+, CD3epsilon+, 

СD56+, EBER+)

— Лимфоматоидный гранулематоз (пятна, бляшки, 

папулы, узлы, поражение легких, единичные клетки, 

напоминающие клетки Ходжкина и Рида-Штернберга, 

CD20+, EBER+)

— EBV+ слизисто-кожная язва (иммуносупрессия, 

солитарная язва орофарингеальной области или 

желудочно-кишечного тракта, ангиодеструкция, PAX5+, 

EBER+)

Рис. 1.6. Ангиотропный/ангиодеструктивный паттерн
ИНТРАВАСКУЛЯРНЫЙ ПАТТЕРН

— Внутрисосудистая крупноклеточная 

В-клеточная лимфома [пятна/бляшки, 

телеангиэктазии, ливедо, пурпура, «западный» 

вариант (кожа+ЦНС), «восточный» вариант 

(мультиорганное поражение), бластные клетки, 

CD20+, bcl-2+]

— Внутрисосудистая крупноклеточная 

NK/T-клеточная лимфома (CD2+, CD3+, 

CD56+)

— Интралимфатическая CD30+ 

крупноклеточная Т-клеточная лимфома 

(анапластические клетки, вариабельная 

экспрессия Т-клеточных маркеров и CD30, 

эндотелий сосудов экспрессирует 

D2-40/podoplanin)

— Интраваскулярный cолидный вариант 

первичной лимфомы серозных полостей

(изолированное интраваскулярное поражение 

встречается крайне редко, ННV8+, СD38+, 

CD138+, VS38c+, MUM1+)

Рис. 1.7. Интраваскулярный паттерн
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ПАННИКУЛИТОПОДОБНЫЙ ПАТТЕРН

— Подкожная панникулитоподобная 

Т-клеточная лимфома (бляшки/подкожные узлы, 

н/конечности, βF1+, TCRγ-, CD3+, СD8+, TIA1+, 

perforin+, granzyme B+)

— Первичная кожная γ/δ Т-клеточная лимфома 

[редкая нозологическая форма, γ/δ фенотип (βF1-, 

TCRγ+), CD56+, CD8-]

 

— Первичная кожная анапластическая CD30+ 

крупноклеточная лимфома (изолированное 

поражение ПЖК встречается редко, крупные 

анапластические или плеоморфные клетки, 

CD30+)

— Экстранодальная NK/Т-клеточная лимфома 

назального типа (изолированное поражение ПЖК 

встречается редко, назофарингеальная область,

ангиодеструкция, NK/T-клеточный фенотип, 

CD56+, CD8-, EBER+, ТCR-)

Рис. 1.8. Панникулитоподобный паттерн



Глава 2. Первичные Т/NK-клеточные 
лимфомы кожи

2.1. Грибовидный микоз

Определение
Наиболее часто встречающаяся первич-
ная Т-клеточная лимфома кожи, харак-
теризующаяся медленным, постепенным 
прогрессированием пятен, бляшек и узлов 
и  эпидермотропным (аднексотропным) 
инфильтратом из лимфоидных клеток пре-
имущественно малых и  средних размеров 
с круглыми или церебриформными ядрами 
и фенотипом эффекторных клеток памяти.

Клиника
Взрослые (55–60  лет) с  преобладанием 
пациентов мужского пола, реже  — дети 
и подростки.
В большинстве случаев (классический гри-
бовидный микоз) заболевание протекает 
стадийно, включая 3  клинические фазы: 
пятнистую (эритематозную), бляшечную 
и опухолевую.

Начало заболевания проявляется пятнами 
разных размеров на участках кожи, закры-
тых от  солнечного облучения, количество 
пятен варьирует от  единичных до  множе-
ственных; зуд может предшествовать и/
или сопровождать высыпания; у  неболь-
шой части пациентов в области высыпаний 
или на визуально здоровой коже развива-
ется алопеция (табл. 2.1).
Нередко заболевание может начинаться 
с нехарактерных эритем, уртикароподоб-
ных, псориазо- и парапсориазоподобных, 
экземоподобных высыпаний, напоминая 
хроническую экзему, атопический дерма-
тит, микоз гладкой кожи, токсикодермию 
и  другие дерматозы; довольно часто  — 
длительное течение, торпидное к  тера-
пии, со  сменой вышеперечисленных ди-
агнозов.
Пятнистая стадия может длиться годами 
и десятилетиями с чередованием ремиссий 
и обострений, у 90% пациентов не проис-
ходит прогрессирования в поздние стадии 
и не развиваются внекожные поражения.

Таблица 2.1. Клинические симптомы, характерные для пятнистой стадии грибовидного микоза

Вариабельность формы, размеров и цвета пятен.
Феномен одновременного прогрессирования и регрессирования отдельных высыпаний.
Множественные высыпания, несколько зон вовлечения.
Характерная локализация высыпаний на участках кожи, не подвергающихся солнечному облучению.
Высыпания часто сопровождаются зудом.
В ряде случаев — пойкилодермия (пятнистая пигментация, телеангиэктазии, атрофия кожи)

Для бляшечной стадии характерно образо-
вание бляшек различной величины и  сте-
пени инфильтрированности (так называ-
емые тонкие и  толстые бляшки) со  слегка 
шелушащейся или  лихенифицированной 
поверхностью, которые могут прогрессиро-

вать или разрешаться с гиперпигментаци-
ей или легкой атрофией; могут развиваться 
очаги алопеции (на бляшках и вне их).
В опухолевой стадии на фоне пятен и бля-
шек образуются узлы, которые впослед-
ствии эрозируются и  изъязвляются; мо-
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жет присоединиться поражение слизистых 
оболочек ротовой полости и гениталий.
При внекожном распространении заболе-
вания чаще всего поражаются перифериче-
ские лимфатические узлы, легкие, селезен-
ка и печень, реже — другие органы.
Увеличение периферических лимфатиче-
ских узлов обнаруживается у 20 и 50% па-

циентов с бляшечной и опухолевой стадией 
соответственно и может быть обусловлено 
не только опухолевым процессом, но и ре-
активной гиперплазией (так называемая 
дерматопатическая лимфаденопатия).
Ассоциация с лимфоматоидным папулезом, 
кожной или  нодальной анапластической 
Т-клеточной крупноклеточной лимфомой 

Таблица 2.2. Стадирование грибовидного микоза/синдрома Сезари согласно рекомендациям ISCL1-
EORTC

Кожа
Т1 — ограниченные пятна, папулы и/или бляшки, покрывающие <10% кожного покрова.

Т1а — только пятна.
Т1b — бляшки ± пятна.

Т2 — пятна, папулы и/или бляшки, покрывающие >10% кожного покрова.
Т2а — только пятна.
Т2b — бляшки ± пятна.

Т3 — один или более узлов (≥1 см в диаметре).
Т4 — сливающаяся эритема, покрывающая ≥80% поверхности тела.
Лимфатические узлы
N0 — нет увеличения периферических лимфатических узлов, их биопсия не требуется.
N1 — периферические лимфатические узлы (LN) увеличены; гистопатология Dutch grade 1 
или Национального института рака (NCI) LN0–2.

N1a — клон-негативны; клон не определяется.
N1b — клон-позитивны, клон определяется.

N2 — периферические лимфатические узлы увеличены; гистопатология Dutch grade 2 или NCI LN3.
N2a — клон-негативны.
N2b — клон-позитивны.

N3 — периферические лимфатические узлы увеличены; гистопатология Dutch grade 3-4 или NCI. 
LN4 — клон-позитивны или негативны.
NX — периферические лимфатические узлы увеличены, нет гистологического подтверждения.
Внутренние органы
M0 — нет вовлечения внутренних органов.
M1 — вовлечение внутренних органов (с уточнением органа и морфологическим подтверждением).
Кровь
B0 — отсутствие значительного вовлечения крови: атипичные (Сезари) клетки составляют ≤5% лим-
фоцитов периферической крови.

B0a — клон-негативны.
B0b — клон-позитивны.

B1 — умеренное вовлечение крови: атипичные (Сезари) клетки составляют >5% лимфоцитов перифе-
рической крови.

B1a — клон-негативны.
B2b — клон-позитивны.

B3 — значительное вовлечение крови: ≥1000/μL клеток Сезари с позитивным клоном

1 ISCL (International Society of Cutaneous Lymphomas)  — Международное общество по  кожным 
лимфомам.
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и  лимфомой Ходжкина, которые могут 
предшествовать, возникать одновременно 
или после начала грибовидного микоза.
Стадирование пациентов с  грибовидным 
микозом проводится согласно рекоменда-
циям Международного общества по  кож-
ным лимфомам (табл. 2.2).

Гистология
Ранние стадии 

Для ранних стадий  типичен поверхност-
ный инфильтрат из малых и средних лим-
фоидных клеток с  вариабельным эпи-
дермотропизмом (от  полного отсутствия 
до  образования микроабсцессов Потрие) 
и небольшим количеством атипичных кле-
ток с церебриформными ядрами.
Архитектура расположения инфильтрата 
характеризуется несколькими «моделями»:

 1) периваскулярные инфильтраты вокруг 
сосудов поверхностной сети, эпидермо-
тропизм может отсутствовать;
 2)  фрагментарно-лихеноидный инфиль-
трат, при котором лимфоидные клетки 
«затеняют» дермоэпидермальное сочле-
нение и проникают в базальный и выше-
лежащие слои;
 3) полосовидный инфильтрат, располага-
ющийся вдоль эпидермиса в  сосочковой 
части дермы.

Гистологическая картина на ранних стади-
ях может быть неспецифична; диагности-
ческими критериями, используемыми для 
диагностики, являются:

 наличие лимфоидных клеток, располага-
ющихся цепочкой в базальном слое эпи-
дермиса (3 и более);
 интраэпидермальные скопления лимфо-
идных клеток (микроабсцессы Потрие);
 наличие интраэпидермальных лимфоци-
тов, окруженных светлым перинуклеар-
ным ободком (haloed lymphocytes);
 повышенное количество интраэпидер-
мальных лимфоцитов при отсутствии 
спонгиоза (диспропорциональный эпи-
дермотропизм);
 размер эпидермальных лимфоцитов боль-
ше, чем дермальных;
 фиброз и/или отек сосочковой ча-
сти дермы.

На ранних стадиях у одного и того же па-
циента гистологическая картина разных 
биопсий может отличаться.
Бляшечная стадия

Для бляшечной стадии характерен эпидер-
мотропный полосовидный инфильтрат, 
состоящий преимущественно из  малых 
и средних атипичных лимфоидных клеток 
с  церебриформными ядрами, плотность 
и  глубина инфильтрата более выражены, 
чем при пятнистой стадии.

Стадии T N M B

Ранние
IA
IB
IIA

Поздние
IIB
III
IIIA
IIIB
IVA1
IVA2
IVB

1
2

1,2

3
4
4
4

1-4
1-4
1-4

0
0

1,2

0–2
0–2
0–2
0–2
0–2

3
0–3

0
0
0

0
0
0
0
0
0
1

0,1
0,1
0,1

0,1
0,1
0
1
2

0–2
0–2

Окончание табл. 2.2
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Опухолевая стадия
Для опухолевой стадии  типичен плотный 
крупноочаговый или диффузный инфиль-
трат, который распространяется во все от-
делы дермы и иногда — в подкожную жи-
ровую клетчатку. Эпидермотропизм может 
полностью отсутствовать, сосочковая часть 
дермы нередко свободна от инфильтрата.
Цитоморфологические характеристики лим-
фоидных клеток в опухолевой стадии могут 
меняться, они становятся более плеоморф-
ными, появляются клетки более крупных 
размеров (так называемая крупноклеточная 
трансформация — см. ниже). Могут наблю-
даться ангиоцентризм и ангиодеструкция.

Крупноклеточная трансформация
Характерна для опухолевой стадии, но мо-
жет развиться и в бляшечной.
Характеризуется появлением в  инфиль-
трате крупных лимфоидных клеток (с диа-
метром ядра, более чем в  4  раза превы-
шающим диаметр малого лимфоцита), 
составляющих не менее 25% от всего лим-
фоидного инфильтрата или  образующих 
крупные скопления.
Крупные клетки характеризуются различ-
ной морфологией (иммунобласты, крупные 
плеоморфные клетки или крупные анапла-
стические клетки).

В  редких случаях на  разных стадиях за-
болевания могут встречаться необычные 
гистологические симптомы: псевдоэпите-
лиоматозная гиперплазия эпидермиса; вы-
раженный спонгиоз; внутриэпидермальные 
и субкорнеальные спонгиотические полости; 
выраженные экстравазаты эритроцитов; 
поражение дермоэпидермального сочлене-
ния (так называемый interface dermatitis) 
с  некрозом кератиноцитов; склероз дермы; 
недержание пигмента с  появлением ме-
ланофагов в  верхней части дермы; интер-
стициальный инфильтрат; значительная 

примесь В-лимфоцитов (плазматических 
клеток) с  формированием фолликулярных 
центров; ангиоцентрический/ангиодеструк-
тивный компонент.

Иммунофенотип
В  большинстве случаев опухолевые клет-
ки имеют фенотип α/β Т-хелперов  — 
βF1+ CD3+ CD4+ CD5+/- CD7+/- CD8- 
CD45RO+. Реже встречаются случаи 
с  Т-цито ток си ческим (βF1+ CD3+ CD4- 
CD5+/- CD8+) и  γ/δ (βF1- CD3+ CD4- 
CD5+/- CD8+) фенотипом.
Частичное или полное отсутствие экспрес-
сии пан-Т-клеточных маркеров CD2, CD3, 
CD5, CD7 (аберрантный фенотип, редко — 
на ранних стадиях).
Вариабельная экспрессия CD30 может об-
наруживаться во  всех стадиях, включая 
случаи с  крупноклеточной трансформа-
цией; в  случае трансформации этот при-
знак ассоциирован с  неблагоприятным 
прогнозом.
Экспрессия цитотоксических протеи-
нов TIA1, гранзима B, перфорина и  CD56 
на ранних стадиях CD8+ или γ/δ грибовид-
ного микоза и в ряде случаев — на поздних 
стадиях CD4+ грибовидного микоза.
В  исключительно редких случаях мо-
жет наблюдаться аберрантная экспрессия 
CD20 опухолевыми Т-клетками, а  также 
аберрантный CD4+/CD8+ или  CD4-/CD8-
фенотип.
Единичные случаи могут демонстриро-
вать фенотип Т-фолликулярных хелперов 
[СD4+, PD1(CD279)+, ICOS+, CXCL13+, 
bcl-6+, CD10+].

Молекулярно-генетические 
признаки

Моноклональная реаранжировка гена 
Т-клеточного рецептора у большинства па-
циентов.


