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Новые возможности системной терапии CD30+
первичных кожных Т-клеточных лимфом.
Резолюция
Аннотация
Актуальность. т-клеточные лимфомы кожи (тклк) – это редкие, ассоциирующиеся со снижением качества жизни заболе-
вания. Доступная на сегодняшний день системная терапия редко обеспечивает достижение стойкого и длительного ответа.
в россии в настоящий момент терапия тклк представляет собой существенную проблему в связи с ограниченным доступом
к современной таргетной терапии, отсутствием национального регистра тклк, сложностями морфологической диагностики
данных редких заболеваний. с 17 июня 2019 г. зарегистрировано новое показание брентуксимаба ведотина – в качестве но-
вой опции лечения пациентов с CD30+ тклк после минимум одной линии предшествующей системной терапии. Брентукси-
маб ведотин представляет собой конъюгат CD30-направленного моноклонального антитела и противоопухолевого агента. 
Цель. выявить нерешенные проблемы текущей клинической практики и адаптировать существующие подходы к лечению и
диагностике CD30+ тклк с учетом новых терапевтических возможностей.
Результаты. обсуждены существующие подходы к системной терапии тклк в рутинной клинической практике россии,
определены нерешенные проблемы терапии и диагностики, обсуждена маршрутизация пациентов с CD30+ тклк в россии,
определена важность CD30-тестирования, определены профили пациентов с тклк на терапию брентуксимабом ведотином.
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New opportunities of systemic therapy 
of CD30-positive primary cutaneous 
T-cell lymphomas
Abstract
Relevance. Cutaneous T-cell lymphomas (CTCL) are not common diseases which are associated with a decrease in quality of life. Cur-
rently available systemic therapy rarely provides a stable and long-termed response. In Russia, current CTCL therapy is a big issue due
to the limited access to modern targeted therapy, an absence of a National CTCL registry, and the difficulties in morphological diagnosis
of these rare diseases. Since June 17, 2019, a new indication of brentuximab vedotin as a new treatment option for patients with CD30+
CTCL after at least one line of previous systemic therapy was registered. Brentuximab vedotin is a conjugate of a CD30 directed mono-
clonal antibody and an antitumor agent. Brentuximab vedotin is a CD30-directed monoclonal antibody conjugated to an antitumor agent.
Aim. To identify the unresolved issues of current clinical practice and to adapt available approaches to the treatment and diagnosis of
CD30 + CTCL given new therapeutic opportunities.
Results. The available approaches to the systemic CTCL therapy in Russia routine clinical practice have been discussed, the unresolved is-
sues of therapy and diagnosis have been identified, the routing of patients with CD30 + CTCL in Russia has been discussed, the importance
of CD30 testing has been established, the profiles of patients with CTCL for treatment with brentuximab vedotin have been determined.
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15 марта 2020 г. в Москве состоялся Национальный совет
экспертов по проблемам терапии и диагностики CD30+
первичных Т-клеточных лимфом кожи (ТКЛК), в ходе кото-
рого ведущие специалисты обсудили нерешенные пробле-
мы текущей клинической практики и адаптацию суще-
ствующих подходов лечения и диагностики ТКЛК с учетом
новых возможностей в целях улучшения результатов лече-
ния пациентов с данной патологией. Перспективной тера-
певтической опцией является препарат таргетной терапии
брентуксимаб ведотин, новое показание для которого было
зарегистрировано в России 17 июня 2019 г.: «Лечение паци-
ентов с CD30+ Т-клеточной лимфомой кожи после мини-
мум одной линии предшествующей системной терапии» [1].

В совещании приняли участие ведущие эксперты из феде-
ральных и региональных центров гематологии, онкологии,
дерматологии России. 

В ходе Совета экспертов были рассмотрены сле-
дующие основные вопросы:
• существующие подходы к системной терапии первичных

ТКЛК в рутинной клинической практике России; 
• нерешенные терапевтические проблемы в лечении пер-

вичных ТКЛК в России;
• маршрутизация пациента с CD30+ первичной ТКЛК в ре-

альной клинической практике России;
• проблемы диагностики CD30+ первичных ТКЛК, роль па-

томорфологических и иммуногистохимических исследо-
ваний, в том числе CD30-тестирования;

• новые варианты терапии: эффективность и безопасность
терапии препаратом брентуксимаб ведотин при CD30+
первичных ТКЛК и место препарата в реальной клиниче-
ской практике.
После приветственного слова академика И.В. Поддубной

эксперты представили ряд докладов по проблеме диагности-
ки и лечения ТКЛК. Л.Г. Горенковой были представлены на-
учные данные по современной терапии ТКЛК и применению
брентуксимаба ведотина при данной патологии. ТКЛК – это
редкие ассоциирующиеся со снижением качества жизни за-
болевания. Доступная на сегодняшний день системная тера-
пия редко обеспечивает достижение стойкого и длительного
ответа. Распространенные стадии грибовидного микоза
(IIB–IVB) ассоциируются с низким качеством жизни и
уменьшением выживаемости по сравнению с ранними ста-
диями заболевания (IA–IIA). На основании единообразной
экспрессии активационного клеточного антигена CD30 вы-
деляют подгруппу ТКЛК, известных как CD30+ Т-клеточные
лимфопролиферативные заболевания. В России в настоя-
щий момент терапия ТКЛК представляет существенную про-
блему в связи с ограниченным доступом к современной тар-
гетной терапии, отсутствием Национального регистра ТКЛК,
недостаточным взаимодействием между дерматологами и ге-
матологами/онкологами, а также сложностями морфологи-
ческой диагностики данных редких заболеваний и недоста-
точным числом квалифицированных патоморфологов.

Вплоть до настоящего времени основными опциями си-
стемной терапии распространенных стадий ТКЛК были ме-
тотрексат, препараты интерферона, системная химиотера-
пия по программе CHOP. С 17 июня 2019 г. зарегистрирова-
но новое показание брентуксимаба ведотина – в качестве
новой опции лечения пациентов с CD30+ ТКЛК после ми-

нимум одной линии предшествующей системной терапии.
Брентуксимаб ведотин представляет собой конъюгат
CD30-направленного моноклонального антитела и проти-
воопухолевого агента, получивший ранее одобрение более
чем в 65 странах для лечения рецидивирующей/рефрактер-
ной лимфомы Ходжкина и системной анапластической
крупноклеточной лимфомы.

Брентуксимаб ведотин был зарегистрирован для терапии
ТКЛК на основании результатов международного открыто-
го рандомизированного многоцентрового исследования
III фазы ALCANZA (NCT01578499), в которое были включе-
ны взрослые пациенты с CD30+ грибовидным микозом или
первичной анапластической крупноклеточной лимфомой
кожи, ранее получавшие лечение. Пациентов рандомизиро-
вали (1:1) в группы брентуксимаба ведотина в дозе 1,8 мг/кг
внутривенно на протяжении 16 трехнедельных циклов или
в группу терапии по выбору врача (метотрексат перорально
5–50 мг 1 раз в неделю или бексаротен перорально
300 мг/м2 1 раз в сутки); лечение в этой группе продолжа-
лось до 48 нед. Первичной конечной точкой являлась доля
пациентов, достигших объективного общего ответа про-
должительностью как минимум 4 мес (частота объективно-
го ответа – ЧОО) по централизованной независимой оцен-
ке. При медиане наблюдения 22,9 мес ЧОО составила 56,3%
в группе брентуксимаба ведотина и 12,5% в группе терапии
по выбору врача (р<0,0001). Медиана выживаемости без
прогрессирования (ВБП) составила 16,7 мес в группе брен-
туксимаба ведотина по сравнению с 3,5 мес в группе тера-
пии по выбору врача (р<0,0001). Результаты при длительном
периоде наблюдения в целом сопоставимы с более ранни-
ми публикациями по исследованию, отмечены статистиче-
ски значимые различия в ВБП по сравнению с группой, по-
лучавшей стандартную терапию, – 16,7 мес против 3,5 мес,
р<0,001 (см. рисунок), в ЧОО длительностью 4 мес и более –
ЧОО4 (54,7% против 12,5% р<0,001) и в частоте полных ре-
миссий (17,2% против 1,6%, р<0,002) [2, 3].

Данные регистра по ТКЛК, который ведется в Волгоград-
ском областном клиническом онкологическим диспансере,
доложены К.Д. Каплановым. Было отмечено, что пациенты
могут получать длительную терапию на ранних стадиях бо-
лезни в учреждениях дерматовенерологического профиля,
что допускается Клиническими рекомендациями по грибо-
видному микозу и синдрому Сезари (одобрены научно-
практическим советом Минздрава России [4, 5]). Многие
препараты местного действия, включенные в международ-
ные рекомендации, недоступны в Российской Федерации.
Выбор опций терапии распространенных форм довольно
ограниченный. Имеется острая необходимость ведения па-
циента, начиная с момента подозрения на диагноз «первич-
ная лимфома кожи», несколькими специалистами (дермато-
венеролог, гематолог, онколог, патоморфолог), объединен-
ными в единую клинико-диагностическую команду.

А.Э. Карамова представила проблемы лечения и маршру-
тизации пациентов с первичными ТКЛК в практике дерма-
товенерологов в России. В настоящее время в России отсут-
ствуют статистические данные о заболеваемости и распро-
страненности ТКЛК, известны только общие данные по
лейкозам и лимфомам. Согласно Приказу Минтруда России
от 14 марта 2018 г. №142н «Об утверждении профессио-
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нального стандарта "Врач-дерматовенеролог"» врачи-дер-
матологи могут оказывать специализированную медицин-
скую помощь в стационарных условиях, а также в условиях
дневного стационара пациентам с лимфопролиферативны-
ми заболеваниями кожи. Отмечены сложности со своевре-
менной и адресной маршрутизацией пациентов, что может
быть преодолено только совместным ведением больного с
первых этапов обследования пациента с клиническими
проявлениями, не позволяющими исключить диагноз «пер-
вичной лимфомы кожи», несколькими специалистами, объ-
единенными в команду.

Основные проблемы диагностики лимфом кожи были осве-
щены в докладе И.Э. Белоусовой, ключевыми из них являются:
• Неправильное выполнение биопсии:

– забор недостаточного объема биопсийного материала;
– поверхностная биопсия;
– забор нерепрезентативного материала;
– отсутствие отмены топической терапии за 2 нед до биопсии.

• Отсутствие преемственности между врачами различных
специальностей.
Эксперты также обсудили данные по влиянию уровня экс-

прессии CD30 на результаты лечения. В связи с тем, что выявле-
ны только незначительные отличия в ЧОО при уровнях экс-
прессии CD30 менее 10% и более 50%, ответ на терапию не кор-
релировал с процентом СD30+ клеток в материале биоптата [6].

После докладов все эксперты в ходе обсуждения, опира-
ясь на собственный опыт и Международные клинические
рекомендации (National Comprehensive Cancer Network –
NCCN, European Society for Medical Oncology – ESMO [7, 8]),
пришли к представленным ниже выводам по заявленной
проблематике.

Выводы Совета экспертов
Общие рекомендации по ведению пациентов
• Ведение пациентов с первичными ТКЛК (особенно грибо-

видным микозом) с самого начала должно осуществляться
мультидисциплинарной командой с привлечением дерма-
товенерологов, гематологов/онкологов и радиотерапевтов. 

• Пациенты с ранними стадиями (IA–IIA) наблюдаются как
у дерматовенерологов, так и у гематологов/онкологов
(в зависимости от возможностей конкретного региона).

• Ведение пациентов с поздними стадиями рекомендовано
проводить гематологам/онкологам с привлечением дер-
матовенерологов для коррекции наружной терапии (При-

каз Минздрава России от 15 ноября 2012 г. №924н
«Об утверждении Порядка оказания медицинской помо-
щи населению по профилю "дерматовенерология"»).

Рекомендации по патоморфологической диагностике
• Для повышения достоверности гистологического иссле-

дования необходимо отменять лечение любыми наруж-
ными препаратами, особенно содержащими кортикосте-
роиды, а также системными кортикостероидами и имму-
носупрессантами, за 2 нед до проведения биопсии. 

• Рекомендуется проведение нескольких биопсий из разных
очагов и повторных биопсий через 2–4 нед. Размер био-
птата должен быть достаточным для оценки архитектуры
расположения и глубины инфильтрата и для выполнения
последующего иммуногистохимического исследования.

• При одновременном наличии у пациента пятен и бляшек
рекомендована биопсия бляшки, при одновременном нали-
чии пятен/бляшек и узлов рекомендуется выполнять 2 био-
псии: одну – из бляшки (для оценки типичных гистологиче-
ских признаков грибовидного микоза, так как в узле эти
признаки могут отсутствовать, что приводит к диагностиче-
ским ошибкам при отсутствии клинико-морфологической
корреляции), вторую – из опухолевого узла (для исключе-
ния/подтверждения крупноклеточной трансформации). 

• При наличии в инфильтрате CD30+ клеток (независимо от
их количества) рекомендовано при формулировке патоло-
гоанатомического диагноза указывать: грибовидный микоз
(CD30+ лимфопролиферативное заболевание кожи). 

Рекомендации по терапии
• Таргетная терапия представляет собой эффективную оп-

цию лечения при неэффективности 1-й линии системной
терапии пациентов с первичными ТКЛК: в настоящее вре-
мя в России доступны вориностат и брентуксимаб ведо-
тин (зарегистрирован в России 17 июня 2019 г.).

• При рецидиве/прогрессии болезни после 1-й линии си-
стемной терапии в случае CD30+ первичной ТКЛК следует
рассмотреть опцию терапии брентуксимабом ведотином
в следующих ситуациях: 
– грибовидный микоз: для ранних и поздних стадий; 
– синдром Сезари;
– первичная кожная анапластическая крупноклеточная лим-

фома: анапластическая крупноклеточная лимфома кожи с
множественными распространенными высыпаниями;

– лимфоматоидный папулез: у пациентов с диссеминиро-
ванными и постоянно рецидивирующими высыпания-
ми, при крупных и изъязвляющихся элементах, разре-
шающихся с образованием грубых рубцов (тип Е).

Обновление клинических рекомендаций
по первичным ТКЛК
• Рассмотреть вышеперечисленные выводы на заседании

рабочей группы по Клиническим рекомендациям по пер-
вичным кожным Т-клеточным лимфомам при очередном
обновлении Рекомендаций.
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