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Â íàñòîÿùåì èññëåäîâàíèè èçó÷åíû ìîðôîëîãè÷åñêèå íàõîäêè è èìåþùèåñÿ íà ìîìåíò áèîïñèè
ïî÷êè êëèíè÷åñêèå è äåìîãðàôè÷åñêèå äàííûå 61 ïàöèåíòà ñ íåàìèëîèäíîé ôîðìîé îòëîæåíèÿ ìîíî-
êëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ â ïî÷êàõ (MIDD – monoclonal immunoglobulin deposition disease), íå àñ-
ñîöèèðîâàííîé ñ àìèëîèäîçîì è/èëè ñ íåôðîïàòèåé Áåíñ-Äæîíñà. Â èçó÷àåìóþ ãðóïïó âîøëè 40 ñëó÷à-
åâ îòëîæåíèÿ ëåãêèõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ, 18 ñëó÷àåâ îòëîæåíèÿ ëåãêèõ è òÿæåëûõ öåïåé èììó-
íîãëîáóëèíîâ è 3 ñëó÷àÿ îòëîæåíèÿ òÿæåëûõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ. Ïî ñîñòàâó äåïîçèòîâ
ïàðàïðîòåèíà íàáëþäåíèÿ ðàñïðåäåëèëèñü ñëåäóþùèì îáðàçîì: κκκκκ (30), λλλλλ (10), IgG/κκκκκ (6), IgA/κκκκκ (6), IgG/λλλλλ (4),
IgA/λλλλλ (2), γγγγγ (3). Íà ñâåòîâîì óðîâíå áûëè âûÿâëåíû òðè âàðèàíòà ñòðóêòóðû êëóáî÷êîâ: äèôôóçíàÿ íî-
äóëÿðíàÿ ãëîìåðóëîïàòèÿ (42,6%), äèôôóçíîå ðàñøèðåíèå ìåçàíãèÿ (27,9%) è íåèçìåíåííûå êëóáî÷-
êè (29,5%). Ðàçëè÷íàÿ ñòåïåíü òÿæåñòè àòðîôèè êàíàëüöåâ áûëà îòìå÷åíà â 95% íàáëþäåíèé. Âûÿâëå-
íèå äåïîçèòîâ â êàíàëüöåâûõ, ãëîìåðóëÿðíûõ è ãëàäêîìûøå÷íûõ áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ ñóùåñòâåííî
îòëè÷àëîñü ïðè èììóíîôëþîðåñöåíòíîì (100; 91,8 è 54,1% ñîîòâåòñòâåííî) è ýëåêòðîííî-ìèêðîñêî-
ïè÷åñêîì (55,7; 45,9 è 4,9% ñîîòâåòñòâåííî) èññëåäîâàíèÿõ. Íàèáîëåå ÷àñòûìè êëèíè÷åñêèìè ïðîÿâëå-
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íèÿìè áûëè àçîòåìèÿ (68,9%) è ïðîòåèíóðèÿ (55,8%). Íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì è ïðîòåèíóðèÿ òÿæåëîé
ñòåïåíè âìåñòå ñîñòàâèëè 27,9%.

The paper shows the morphological findings and clinical and demographic data of 61 patients with non-amyloid
form of renal monoclonal immunoglobulin deposition disease (MIDD) unassociated with AL-amyloidosis and/or
Bence Jones cast nephropathy: 40 cases of light-chain deposition disease, 18 cases of light-and-heavy chain
deposition disease and 3 cases of heavy-chain deposition disease. According to the composition of the paraprotein
deposits, the cases were distributed as follows: κκκκκ (30), λλλλλ (10), IgG/κκκκκ (6), IgA/κκκκκ (6), IgG/λλλλλ (4), IgA/λλλλλ (2) and γγγγγ (3). Light
microscopy revealed three variants of the glomerular pattern: diffuse nodular glomerulopathy (42.6%), diffuse
mesangial dilation (27.9%) and intact glomeruli (29.5%). Varying severity of tubular atrophy was noted in 95% of
cases. Tubular, glomerular, and smooth muscle basement membrane deposits substantially differed in immun-
ofluorescent (100, 91.8 è 54.1%, respectively) and ultrastructural studies (55.7, 45.9 è 4.9%, respectively). Azotemia
(68.9%) and proteinuria (55.8%) were most commonly revealed. Nephrotic syndrome and heavy proteinuria
together made 27.9%.

Ïîðàæåíèå ïî÷åê, â îñíîâå êîòîðîãî ëåæèò íàðó-
øåíèå ôóíêöèè ïëàçìàòè÷åñêèõ êëåòîê (ïëàçìîöè-
òàðíàÿ äèñêðàçèÿ), âêëþ÷àåò íåôðîïàòèþ Áåíñ-Äæîí-
ñà, àìèëîèäîç (AL) è íåàìèëîèäíóþ ôîðìó îòëîæåíèÿ
ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ (MIDD – mono-
clonal immunoglobulin deposition disease), à òàêæå ðàç-
ëè÷íûå èõ ñî÷åòàíèÿ [1–4, 6, 9, 13]. Íåàìèëîèäíàÿ
ôîðìà îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëè-
íîâ â ïî÷êàõ õàðàêòåðèçóåòñÿ íîäóëÿðíîé ãëîìåðó-
ëîïàòèåé, ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ è ïðîòåèí-
óðèåé [3, 4, 6, 9, 13, 14]. Â áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ êàíàëü-
öåâ, êëóáî÷êîâ è ñòåíîê àðòåðèé ìîðôîëîãè÷åñêîå
èññëåäîâàíèå âûÿâëÿåò äåïîçèòû ìîíîêëîíàëüíûõ
ëåãêèõ è/èëè òÿæåëûõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ èëè
ïàðàïðîòåèíà [4, 9]. Ïî ñîñòàâó äåïîçèòîâ îïèñàíû
òðè ïîäãðóïïû íåàìèëîèäíîé ôîðìû îòëîæåíèÿ ìî-
íîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ â ïî÷êàõ, âêëþ÷à-
þùèå îòëîæåíèå ëåãêèõ öåïåé (LCDD – light-chain
deposition disease) [5–9, 11, 13, 15], îòëîæåíèå ëåãêèõ
è òÿæåëûõ öåïåé (LHCDD – light-and-heavy chain
deposition disease) [3, 6, 9, 13] è îòëîæåíèå òÿæåëûõ
öåïåé (HCDD – heavy-chain deposition disease) [3, 6,
9, 13]. Îòëîæåíèå ëåãêèõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ
ñóùåñòâåííî ïðåîáëàäàåò ïî êîëè÷åñòâó íàáëþäå-
íèé [3, 4, 9, 10, 13]. Âàæíî ïîä÷åðêíóòü, ÷òî íà ìîìåíò
áèîïñèéíîãî èññëåäîâàíèÿ ìåòîä ýëåêòðîôîðåçà
áåëêîâ ïëàçìû è ìî÷è íå ïîçâîëÿåò âûÿâèòü ìîíî-
êëîíàëüíûé èììóíîãëîáóëèí ïðèìåðíî ó 30% ïàöè-
åíòîâ [3, 9, 12].

Öåëü íàñòîÿùåé ðàáîòû çàêëþ÷àëàñü â
ìîðôîëîãè÷åñêîé õàðàêòåðèñòèêå íåàìè-
ëîèäíîé ôîðìû îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëü-
íûõ èììóíîãëîáóëèíîâ â ïî÷êàõ, íå àññî-
öèèðîâàííîé ñ AL-àìèëîèäîçîì è/èëè íå-
ôðîïàòèåé Áåíñ-Äæîíñà, è àíàëèçå èçâåñ-
òíûõ íà ìîìåíò áèîïñèéíîãî èññëåäîâà-
íèÿ êëèíè÷åñêèõ äàííûõ è äåìîãðàôè÷åñ-
êèõ äàííûõ. Êðèòåðèÿìè äëÿ âêëþ÷åíèÿ
íàáëþäåíèÿ â íàñòîÿùåå èññëåäîâàíèå
ÿâëÿëèñü ðåçóëüòàòû ñâåòîîïòè÷åñêîãî,
èììóíîôëþîðåñöåíòíîãî è ýëåêòðîííî-
ìèêðîñêîïè÷åñêîãî ìåòîäîâ ìèêðîñêîïè-
÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ. Êðèòåðèÿìè îòáî-
ðà ïðè ñâåòîîïòè÷åñêîì èññëåäîâàíèè
áûëè ñëåäóþùèå: 1) îòñóòñòâèå â áèîïòà-
òå ïðèçíàêîâ íåôðîïàòèè Áåíñ-Äæîíñà; 2)
îòñóòñòâèå îòëîæåíèé àìèëîèäà. Êðèòå-
ðèè îòáîðà ïðè èììóíîôëþîðåñöåíòíîì
èññëåäîâàíèè âêëþ÷àëè ñëåäóþùèå òðå-

áîâàíèÿ: 1) ýêñïðåññèÿ åäèíñòâåííîãî êëàññà ëåãêèõ
öåïåé (κ ëèáî λ) – äëÿ ïîäãðóïïû îòëîæåíèÿ ëåãêèõ
öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ; ýêñïðåññèÿ åäèíñòâåííî-
ãî êëàññà òÿæåëûõ öåïåé (α, γ, μ) è åäèíñòâåííîãî êëàñ-
ñà ëåãêèõ öåïåé – äëÿ ïîäãðóïïû îòëîæåíèÿ ëåãêèõ è
òÿæåëûõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ; ýêñïðåññèÿ åäèí-
ñòâåííîãî êëàññà òÿæåëûõ öåïåé – äëÿ ïîäãðóïïû îò-
ëîæåíèÿ òÿæåëûõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ; 2) èíòåí-
ñèâíîñòü ñâå÷åíèÿ 2+ è áîëåå; 3) äèôôóçíîå, ëèíåé-
íîå ñâå÷åíèå ìîíîêëîíàëüíîãî èììóíîãëîáóëèíà â
áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ êàíàëüöåâ è/èëè êëóáî÷êîâ.
Êðèòåðèåì ýëåêòðîííî-ìèêðîñêîïè÷åñêîãî èññëåäî-
âàíèÿ áûëî îòñóòñòâèå ôèáðèëëÿðíûõ è äðóãèõ îðãà-
íèçîâàííûõ äåïîçèòîâ, à òàêæå ýëåêòðîíîïëîòíûõ
èììóííûõ êîìïëåêñîâ.

Ðåòðîñïåêòèâíî ïî ðåçóëüòàòàì ìîðôîëîãè÷åñêî-
ãî èññëåäîâàíèÿ íåôðîáèîïñèé â îòäåëå ïàòîëîãèè
è ëàáîðàòîðíîé ìåäèöèíû Ìåäèöèíñêîãî öåíòðà
Cedars-Sinai (Ëîñ-Àíäæåëåñ, ÑØÀ), çà 12 ëåò (ñ 1992
ïî 2003 ãã.) áûëî îòîáðàíî 61 íàáëþäåíèå, îòâå÷àþ-
ùåå ïåðå÷èñëåííûì âûøå êðèòåðèÿì íåàìèëîèäíîé
ôîðìû îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáó-
ëèíîâ â ïî÷êàõ (ðèñ. 1). Â êàæäîì íàáëþäåíèè íåàìè-
ëîèäíîé ôîðìû îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììó-
íîãëîáóëèíîâ ìîðôîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ìàòå-
ðèàëà íåôðîáèîïñèè áûëî âûïîëíåíî òðåìÿ ìåòî-
äàìè ìèêðîñêîïè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ – ñâåòîîïòè-
÷åñêèì, èììóíîôëþîðåñöåíòíûì è ýëåêòðîííûì.

Ðèñ. 1. Ðàñïðåäåëåíèå ñëó÷àåâ ïî ïîäãðóïïàì â çàâèñèìîñòè
îò ñîñòàâà äåïîçèòîâ ïðè íåàìèëîèäíîì îòëîæåíèè

ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ â ïî÷êàõ (MIDD). Îòëîæåíèå
ëåãêèõ öåïåé (LCDD); îòëîæåíèå ëåãêèõ è òÿæåëûõ öåïåé (LHCDD);

îòëîæåíèå òÿæåëûõ öåïåé (HCDD)
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Ñâåòîîïòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå áûëî âûïîëíåíî íà
ïàðàôèíîâûõ ñðåçàõ òîëùèíîé 3,0 ìêì, ñ ôèêñàöè-
åé â ñïèðòîâîì ðàñòâîðå Áîóýíà è ïðèìåíåíèåì ïÿòè
ãèñòîëîãè÷åñêèõ îêðàñîê: ãåìàòîêñèëèí-ýîçèí, PAS-
ðåàêöèÿ, òðèõðîì ïî Ìàññîíó, ñåðåáðåíèå ïî Äæîí-
ñó, êîíãî êðàñíûé. Èììóíîôëþîðåñöåíòíîå èññëåäî-
âàíèå áûëî âûïîëíåíî íà êðèîñòàòíûõ ñðåçàõ òîë-
ùèíîé 3,0 ìêì ñ ôèêñàöèåé â îôèöèíàëüíîì ðàñòâî-
ðå Zeus Fixative ((NH4)2SO4) ïðÿìûì ìåòîäîì ñ èñ-
ïîëüçîâàíèåì FITC-êîíúþãèðîâàííûõ ïîëèêëîíàëü-
íûõ êðîëè÷üèõ àíòèòåë ê ÷åëîâå÷åñêèì IgA, IgG, IgM,
C3, C1q, ôèáðèíó, àëüáóìèíó, ëåãêèì öåïÿì èììóíî-
ãëîáóëèíîâ κ è λ, à òàêæå FITC-êîíúþãèðîâàííûõ ìî-
íîêëîíàëüíûõ ìûøèíûõ àíòèòåë ê ÷åëîâå÷åñêèì
ëåãêèì öåïÿì èììóíîãëîáóëèíîâ κ, λ è òÿæåëûì öå-
ïÿì èììóíîãëîáóëèíîâ α, γ, μ (DAKO Cytomation Ca-
lifornia Inc., Carpenteria, CA, USA). Ýëåêòðîííî-ìèêðî-
ñêîïè÷åñêîå èññëåäîâàíèå áûëî âûïîëíåíî ñ ôèê-
ñàöèåé â 3% ãëóòàðàëüäåãèäå è äîïîëíèòåëüíîé ôèê-
ñàöèåé â òåòðîêñèäå îñìèÿ íà óëüòðàòîíêèõ ñðåçàõ
(0,6–0,8 ìêì), îêðàøåííûõ óðàíèë-àöåòàòîì è öèò-
ðàòîì ñâèíöà.

Áûëè ïðîàíàëèçèðîâàíû èìåâøèåñÿ íà ìîìåíò
áèîïñèéíîãî èññëåäîâàíèÿ êëèíè÷åñêèå è äåìîãðà-
ôè÷åñêèå äàííûå. Ïàöèåíòû áûëè ðàñïðåäåëåíû ïî
ïîëó è âîçðàñòíûì ãðóïïàì, ñîñòàâëåííûì â ñîîòâåò-
ñòâèè ñ ðåêîìåíäàöèÿìè ÌÊÁ äåñÿòîãî ïåðåñìîòðà.
Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ îöåíèâàëèñü ñîãëàñíî ïðè-
íÿòûì â íåôðîëîãè÷åñêîé ïðàêòèêå êðèòåðèÿì.

Ñðåäè ïàöèåíòîâ èññëåäóåìîé ãðóïïû íåàìèëîèä-
íîé ôîðìû îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëî-
áóëèíîâ â ïî÷êàõ áûëî 39 ìóæ÷èí (63,9%) è 22 æåí-
ùèíû (36,1%), à èõ ñîîòíîøåíèå – 1,8:1. Ïîäàâëÿþùåå
áîëüøèíñòâî ïàöèåíòîâ áûëè ñòàðøå 45 ëåò ñ íàè-
áîëüøèì êîëè÷åñòâîì íàáëþäåíèé (37,6%) â âîçðàñò-
íîì èíòåðâàëå îò 65 äî 74 ëåò. Â âîçðàñòíûõ èíòåðâà-
ëàõ îò 45 äî 54, îò 55 äî 64 è îò 75 ëåò è ñòàðøå íà-
áëþäåíèÿ ðàñïðåäåëèëèñü ïîðîâíó (19,7%). Ñðåäíèé
âîçðàñò ñîñòàâèë 64,8 ãîäà. Àçîòåìèÿ (óðîâåíü êðåà-
òèíèíà >0,12 ììîëü/ë) íà ìîìåíò áèîïñèè áûëà
ïðåäñòàâëåíà ó 42 áîëüíûõ (68,9%). Ïðîòåèíóðèÿ ðàç-
ëè÷íîé ñòåïåíè òÿæåñòè áûëà îòìå÷åíà ó 34 áîëüíûõ
(55,8%). Òÿæåëàÿ ñòåïåíü ïðîòåèíóðèè (≥3 ã/ñóò) â îò-
ñóòñòâèå ðàçâåðíóòîãî íåôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà
áûëà îòìå÷åíà ó 10 ïàöèåíòîâ (16,4%). Íåôðîòè÷åñ-
êèé ñèíäðîì – ñî÷åòàíèå ïðîòåèíóðèè áîëåå 3,0 ã/ñóò,
ïåðèôåðè÷åñêèõ îòåêîâ è ãèïîàëüáóìèíåìèè – áûë
çàðåãèñòðèðîâàí ó 7 áîëüíûõ (11,5%). Íåôðîòè÷åñ-
êèé ñèíäðîì è òÿæåëàÿ ñòåïåíü ïðîòåèíóðèè âìåñòå
ñîñòàâèëè 27,9% íàáëþäåíèé. Ñèíäðîì àðòåðèàëü-
íîé ãèïåðòåíçèè, ðåãèñòðèðóåìûé ïðè ñèñòîëè÷åñ-
êîì àðòåðèàëüíîì äàâëåíèè íà ìîìåíò áèîïñèè âû-
øå 140 ìì ðò. ñò. ëèáî äèàñòîëè÷åñêîì àðòåðèàëüíîì
äàâëåíèè âûøå 90 ìì ðò. ñò., à òàêæå ïðè íàëè÷èè óêà-
çàíèé íà ïðèåì ãèïîòåíçèâíûõ ïðåïàðàòîâ, áûë îò-
ìå÷åí ó 20 ïàöèåíòîâ (32,8%). Ìèêðîãåìàòóðèÿ, êðè-
òåðèåì êîòîðîé ÿâëÿåòñÿ íàëè÷èå áîëåå 5 ýðèòðîöè-
òîâ â ïîëå çðåíèÿ, áûëà ïðåäñòàâëåíà íà ìîìåíò áèî-
ïñèéíîãî èññëåäîâàíèÿ ó 10 ïàöèåíòîâ (16,4%). Ñèí-
äðîì îñòðîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè, äèàãíîñòè-
ðóåìûé ïðè ïîâûøåíèè óðîâíÿ êðåàòèíèíà â ïëàçìå
êðîâè áîëåå ÷åì íà 0,05 ììîëü/ë â òå÷åíèå 6 ìåñÿöåâ,
áûë çàðåãèñòðèðîâàí ó 5 áîëüíûõ (8,2%).

Íà ñâåòîîïòè÷åñêîì óðîâíå áûëè èçó÷åíû èçìåíå-
íèÿ ãèñòîëîãè÷åñêîé ñòðóêòóðû êëóáî÷êîâ. Óäàëîñü
âûäåëèòü äâà âàðèàíòà èçìåíåíèé: äèôôóçíóþ íîäó-
ëÿðíóþ ãëîìåðóëîïàòèþ (26 ñëó÷àåâ; 42,6%) è äèôôóç-
íîå ðàñøèðåíèå ìåçàíãèÿ (17 ñëó÷àåâ; 27,9%). Â 18 ñëó-
÷àÿõ (29,5%) êëóáî÷êè áûëè íåèçìåíåííûìè èëè èí-
òàêòíûìè. Äèôôóçíàÿ íîäóëÿðíàÿ ãëîìåðóëîïàòèÿ
õàðàêòåðèçîâàëàñü óâåëè÷åíèåì êëóáî÷êîâ è óçëîâà-
òûì óâåëè÷åíèåì êîëè÷åñòâà ìåçàíãèàëüíîãî ìàòðèê-
ñà ñ ðàçëè÷íîé ñòåïåíüþ åãî êëåòî÷íîñòè (ðèñ. 2, à).
Â 14 ñëó÷àÿõ (23,0%) ñ äèôôóçíîé íîäóëÿðíîé ãëîìå-
ðóëîïàòèåé áûëè âûÿâëåíû ìèêðîàíåâðèçìû êàïèë-
ëÿðîâ êëóáî÷êîâ. Ìåçàíãèàëüíûå óçëû áûëè PAS-ïîçè-
òèâíûìè, íå àðãèðîôèëüíûìè, êîíãî-íåãàòèâíûìè.
Ðåçóëüòàòû îêðàøèâàíèÿ òðèõðîìîì ïî Ìàññîíó
áûëè âåñüìà âàðèàáåëüíû – îò êðàñíîâàòî-ãîëóáîãî
äî ãîëóáîâàòî-ñèíåãî öâåòà. Â 8 íàáëþäåíèÿõ (13,2%)
ñ äèôôóçíîé íîäóëÿðíîé ãëîìåðóëîïàòèåé áûëî îò-
ìå÷åíî ôîêàëüíîå ñåãìåíòàðíîå óäâîåíèå êîíòóðà
êàïèëëÿðíîé ñòåíêè ñ èíòåðïîçèöèåé ìåçàíãèÿ.
Äèôôóçíîå ðàñøèðåíèå ìåçàíãèÿ õàðàêòåðèçîâà-
ëîñü ðàâíîìåðíûì ãëîáóëÿðíûì íåçíà÷èòåëüíûì
ðàñøèðåíèåì ìåçàíãèàëüíîãî ïðîñòðàíñòâà çà ñ÷åò
óâåëè÷åíèÿ êîëè÷åñòâà ìåçàíãèàëüíîãî ìàòðèêñà ñ
ðàçëè÷íîé ñòåïåíüþ åãî êëåòî÷íîñòè (ðèñ. 2, á). Ãè-
ñòîõèìè÷åñêèå ñâîéñòâà ìåçàíãèàëüíîãî ìàòðèêñà â
íàáëþäåíèÿõ ñ äèôôóçíûì ðàñøèðåíèåì ìåçàíãèÿ
àíàëîãè÷íû òàêîâûì â ìåçàíãèàëüíûõ óçåëêàõ ïðè
êàðòèíå äèôôóçíîé íîäóëÿðíîé ãëîìåðóëîïàòèè.
Ïîëíîñòüþ ñêëåðîçèðîâàííûå êëóáî÷êè â ñðåäíåì
ñîñòàâëÿëè 22% ïîïóëÿöèè êëóáî÷êîâ, âàðüèðóÿ îò 0
äî 75%. Øèðîêàÿ âàðèàáåëüíîñòü ñòåïåíè âûðàæåí-
íîñòè è ðàñïðîñòðàíåííîñòè óòîëùåíèÿ PAS-ïîçè-
òèâíûõ áàçàëüíûõ ìåìáðàí êàíàëüöåâ áûëà îòìå÷å-
íà âî âñåõ ñëó÷àÿõ (ðèñ. 2, â). Ðàçëè÷íàÿ ñòåïåíü àòðî-
ôèè êàíàëüöåâ, ìîðôîëîãè÷åñêèì êðèòåðèåì êîòî-
ðîé ÿâëÿåòñÿ îäíîâðåìåííîå óòîëùåíèå è ñìîðùèâà-
íèå áàçàëüíîé ìåìáðàíû, áûëà îòìå÷åíà â 58 ñëó÷à-
ÿõ (95%), èç íèõ â 27 íàáëþäåíèÿõ (44,3%) îíà áûëà
óìåðåííîé è òÿæåëîé ñòåïåíè. Ðàçëè÷íàÿ ñòåïåíü àð-
òåðèîñêëåðîçà è àðòåðèîëîñêëåðîçà áûëà îòìå÷åíà â
46 (75,4%) è 55 ñëó÷àÿõ (90,2%) ñîîòâåòñòâåííî. Â 3 íà-
áëþäåíèÿõ (4,9%) PAS-ïîçèòèâíûå áàçàëüíûå ìåìáðà-
íû, îêðóæàþùèå ãëàäêîìûøå÷íûå êëåòêè â ñòåíêàõ
àðòåðèîë, áûëè çàìåòíî óòîëùåíû è ñîäåðæàëè ãîìî-
ãåííûé ôóêñèíîôèëüíûé ïàòîëîãè÷åñêèé áåëêîâûé
ìàòåðèàë.

Ðåçóëüòàòû èììóíîôëþîðåñöåíòíîãî ìåòîäà èñ-
ñëåäîâàíèÿ ïîçâîëèëè îïðåäåëèòü ñîñòàâ äåïîçèòîâ.
Áûëè âûäåëåíû òðè ïîäãðóïïû íåàìèëîèäíîé ôîð-
ìû îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ:
îòëîæåíèå ëåãêèõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ (40 ñëó-
÷àåâ; 65,6%), îòëîæåíèå ëåãêèõ è òÿæåëûõ öåïåé èì-
ìóíîãëîáóëèíîâ (18 ñëó÷àåâ; 29,5%) è îòëîæåíèå òÿ-
æåëûõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ (3 ñëó÷àÿ; 4,9%).
Â ïîäãðóïïå ñ îòëîæåíèåì ëåãêèõ öåïåé èììóíîãëî-
áóëèíîâ äåïîçèòû áûëè ïðåäñòàâëåíû ëåãêîé öåïüþ
κ â 30 ñëó÷àÿõ (49,2%), ëåãêîé öåïüþ λ – â 10 ñëó÷àÿõ
(16,4%). Ïî ñîñòàâó äåïîçèòîâ ïàðàïðîòåèíà íàáëþ-
äåíèÿ â ïîäãðóïïå ñ îòëîæåíèåì ëåãêèõ è òÿæåëûõ
öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ ðàñïðåäåëèëèñü ñëåäóþ-
ùèì îáðàçîì: IgG/κ – 6 (9,8%), IgA/κ – 6 (9,8%), IgG/λ –
4 (6,6%), IgA/λ – 2 (3,3%). Â ïîäãðóïïå ñ îòëîæåíèåì
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Ðèñ. 2. Ñâåòîîïòè÷åñêèå è èììóíîôëþîðåñöåíòíûå ïðèçíàêè MIDD. Îêðàñêà PAS (×××××400): à – óçëîâàòîå óâåëè÷åíèå
êîëè÷åñòâà PAS-ïîçèòèâíîãî ìåçàíãèàëüíîãî ìàòðèêñà áåç âèäèìîãî óòîëùåíèÿ ãëîìåðóëÿðíîé áàçàëüíîé

ìåìáðàíû ïðè äèôôóçíîé íîäóëÿðíîé ãëîìåðóëîïàòèè; á – ðàâíîìåðíîå ñåãìåíòàðíîå íåçíà÷èòåëüíîå
óâåëè÷åíèå ìåçàíãèàëüíîãî ìàòðèêñà ïðè äèôôóçíîì ðàñøèðåíèè ìåçàíãèÿ; â – óòîëùåíèå PAS-ïîçèòèâíûõ

áàçàëüíûõ ìåìáðàí êàíàëüöåâ áåç ïðèçíàêîâ àòðîôèè; ã – èíòåíñèâíàÿ ëèíåéíàÿ ýêñïðåññèÿ ëåãêîé öåïè κκκκκ
â ãëîìåðóëÿðíîé áàçàëüíîé ìåìáðàíå, ìåçàíãèàëüíîì ìàòðèêñå, êàïñóëå Áîóìåíà–Øóìëÿíñêîãî, áàçàëüíûõ

ìåìáðàíàõ êàíàëüöåâ è ìåìáðàíàõ ãëàäêîìûøå÷íûõ êëåòîê ñòåíîê àðòåðèîë

òÿæåëûõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ äåïîçèòû ïàðà-
ïðîòåèíà áûëè ïðåäñòàâëåíû òÿæåëîé öåïüþ γ. Íå-
ïðåðûâíàÿ, èëè ëèíåéíàÿ, ýêñïðåññèÿ äåïîçèòîâ ìî-
íîêëîíàëüíîãî èììóíîãëîáóëèíà â òóáóëÿðíûõ è
ãëîìåðóëÿðíûõ áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ áûëà âûÿâëå-
íà ó 61 (100%) è 56 ïàöèåíòîâ (91,8%) ñîîòâåòñòâåí-
íî (ðèñ. 2, ã). Â ìåçàíãèàëüíîì ìàòðèêñå ýêñïðåññèÿ
ìîíîêëîíàëüíîãî èììóíîãëîáóëèíà áûëà âûÿâëåíà â
18 ñëó÷àÿõ (29,5%), â ìåìáðàíàõ ãëàäêîìûøå÷íûõ êëå-
òîê ñòåíîê àðòåðèé – â 33 ñëó÷àÿõ (54,1%), â èíòåðñòè-
öèè – â 2 ñëó÷àÿõ (3,3%). Îòñóòñòâîâàëà êîððåëÿöèÿ
ìåæäó ïàòîëîãè÷åñêîé öåïüþ èììóíîãëîáóëèíîâ, ýê-
ñïðåññèðóþùåéñÿ â áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ òêàíè ïî÷-
êè, è ñîñòàâëÿþùèìè êîìïîíåíòàìè áåëêîâûõ öèëèí-
äðîâ â ïðîñâåòàõ êàíàëüöåâ.

Ìåòîä ýëåêòðîííîé ìèêðîñêîïèè ïîçâîëèë âûÿ-
âèòü äåïîçèòû ïàðàïðîòåèíà â áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ
êàíàëüöåâ â 34 ñëó÷àÿõ (55,7%), â ãëîìåðóëÿðíûõ áà-
çàëüíûõ ìåìáðàíàõ – â 28 ñëó÷àÿõ (45,9%), â ìåçàíãè-
àëüíîì ìàòðèêñå – â 22 ñëó÷àÿõ (36,1%), â ìåìáðàíàõ
ãëàäêîìûøå÷íûõ êëåòîê ñòåíîê àðòåðèé – â 3 ñëó÷à-
ÿõ (4,9%), â èíòåðñòèöèè – â 2 ñëó÷àÿõ (3,3%). Óëüòðà-
ñòðóêòóðà äåïîçèòîâ ïàðàïðîòåèíà âî âñåõ ñëó÷àÿõ
íåàìèëîèäíîãî îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíî-

ãëîáóëèíîâ â ïî÷êàõ áûëà îäèíàêîâîé – ýëåêòðîíî-
ïëîòíûé ìåëêîçåðíèñòûé ìàòåðèàë (ðèñ. 3). Â áàçàëü-
íûõ ìåìáðàíàõ êàíàëüöåâ äåïîçèòû ðàñïîëàãàëèñü
ïðåèìóùåñòâåííî âäîëü åå íàðóæíîé ÷àñòè, òîãäà êàê
â ãëîìåðóëÿðíûõ áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ – ïðåèìóùå-
ñòâåííî âäîëü âíóòðåííåé. ×óâñòâèòåëüíîñòü ìåòîäîâ
èììóíîôëþîðåñöåíöèè è ýëåêòðîííîé ìèêðîñêîïèè
ñóùåñòâåííî îòëè÷àëàñü â áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ êà-
íàëüöåâ (100 è 55,7% ñîîòâåòñòâåííî), ãëîìåðóëÿðíûõ
áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ (91,8 è 45,9% ñîîòâåòñòâåííî)
è ìåìáðàíàõ ãëàäêîìûøå÷íûõ êëåòîê ñòåíîê àðòåðèé
(54,1 è 4,9% ñîîòâåòñòâåííî).

Òàêèì îáðàçîì, áûëà îõàðàêòåðèçîâàíà ïàòîëîãè-
÷åñêàÿ àíàòîìèÿ è îñíîâíûå êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëå-
íèÿ íåàìèëîèäíîé ôîðìû îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëü-
íûõ èììóíîãëîáóëèíîâ â ïî÷êàõ íà ìàòåðèàëå áîëü-
øîé ãðóïïû íàáëþäåíèé (61 ñëó÷àé). Ýòîò âèä ïîðà-
æåíèÿ ïî÷åê âñòðå÷àåòñÿ â èçîëèðîâàííîì âàðèàíòå,
âíå àññîöèàöèè ñ äðóãèìè ôîðìàìè ïàòîëîãèè ïî÷åê
ïðè ïëàçìîöèòàðíûõ äèñêðàçèÿõ. Íàèáîëåå ïîäâåð-
æåíû ïàöèåíòû â âîçðàñòå îò 65 äî 74 ëåò (37,6%), ìóæ-
÷èíû áîëåþò â äâà ðàçà ÷àùå æåíùèí. Îñíîâíûìè
êëèíè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè ÿâëÿþòñÿ àçîòåìèÿ
(68,9%), ïðîòåèíóðèÿ (55,8%), âêëþ÷àÿ íåôðîòè÷åñ-

à á

â ã
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êèé ñèíäðîì, è àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ (32,8%).
Ìîðôîëîãè÷åñêèì ñóáñòðàòîì àçîòåìèè â íàñòîÿùåì
èññëåäîâàíèè, âåðîÿòíåå âñåãî, ÿâëÿåòñÿ äèôôóçíîå
ïîðàæåíèå áàçàëüíûõ ìåìáðàí êàíàëüöåâ, à èìåííî
îòëîæåíèå â íèõ ïàðàïðîòåèíà, à òàêæå áåëêîâàÿ äè-
ñòðîôèÿ ýïèòåëèÿ êàíàëüöåâ. Â èññëåäîâàíèÿõ äðóãèõ
àâòîðîâ äàííûå ïî ÷àñòîòå ðåãèñòðàöèè àçîòåìèè íà
ìîìåíò áèîïñèè ñóùåñòâåííî îòëè÷àþòñÿ, äîñòèãàÿ
92–96% [1, 5, 8, 9, 15, 16]. Òàêîå ðàçëè÷èå, âåðîÿòíåå
âñåãî, ñâÿçàíî ñ òåì, ÷òî èçó÷åííûå â ïðåäûäóùèõ èñ-
ñëåäîâàíèÿõ ãðóïïû íàáëþäåíèé ñ íåàìèëîèäíûì îò-
ëîæåíèåì ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ â
ïî÷êàõ íå áûëè ñòîëü ìíîãî÷èñëåííû – 13, 15, 23, 24
è 11 ñëó÷àåâ [1, 5, 9, 15, 16]. Êðîìå òîãî, ñëó÷àè èçîëè-
ðîâàííîãî îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëî-
áóëèíîâ â ïî÷êå è ñëó÷àè åãî àññîöèàöèè ñ íåôðîïà-
òèåé Áåíñ-Äæîíñà îòäåëüíûìè àâòîðàìè [1, 8] áûëè
ðàññìîòðåíû â åäèíîé ãðóïïå. Íåôðîòè÷åñêèé ñèíä-
ðîì è òÿæåëàÿ ñòåïåíü ïðîòåèíóðèè â íàñòîÿùåì èñ-
ñëåäîâàíèè âìåñòå ñîñòàâèëè 27,9% ñëó÷àåâ, ñóùå-
ñòâåííî îòëè÷àÿñü îò ýòîãî ïîêàçàòåëÿ â äðóãèõ èññëå-
äîâàíèÿõ – 48–57% [3, 5, 8, 9, 16]. Ïî ðåçóëüòàòàì íà-
ñòîÿùåãî èññëåäîâàíèÿ ê ýòèì çíà÷åíèÿì áëèçêî ñóì-
ìàðíîå êîëè÷åñòâî ñëó÷àåâ ñ ðàçëè÷íîé ñòåïåíüþ òÿ-
æåñòè ïðîòåèíóðèè (55,8%). Âàæíî îòìåòèòü, ÷òî ïðè
íåàìèëîèäíîé ôîðìå îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ
èììóíîãëîáóëèíîâ â ïî÷êàõ îòñóòñòâóåò ñâÿçü ìåæäó
êëèíè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè è ñîñòàâîì äåïîíèðó-
þùåãîñÿ ìîíîêëîíàëüíîãî èììóíîãëîáóëèíà.

Íà ñâåòîîïòè÷åñêîì óðîâíå íåàìèëîèäíàÿ ôîðìà
îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ â
ïî÷êàõ ïðîÿâëÿåòñÿ äâóìÿ îñíîâíûìè âàðèàíòàìè
èçìåíåíèÿ ãëîìåðóëÿðíîé ñòðóêòóðû: äèôôóçíîé
íîäóëÿðíîé ãëîìåðóëîïàòèåé (42,6%) è äèôôóçíûì
ðàñøèðåíèåì ìåçàíãèÿ (27,9%). Ó 29,5% ïàöèåíòîâ
êëóáî÷êè áûëè íåèçìåíåííûìè. Íåñìîòðÿ íà òî ÷òî
äèôôóçíàÿ íîäóëÿðíàÿ ãëîìåðóëîïàòèÿ ïðèçíàíà
íàèáîëåå ÷àñòîé ãèñòîëîãè÷åñêîé íàõîäêîé ïðè íå-

àìèëîèäíîé ôîðìå îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èì-
ìóíîãëîáóëèíîâ, ïî äàííûì ëèòåðàòóðû, åå ÷àñòîòà
êîëåáëåòñÿ îò 31 äî 100% [3, 5, 8, 9, 15, 16]. Â íàñòîÿ-
ùåì èññëåäîâàíèè íå áûëî âûÿâëåíî ñòàòèñòè÷åñêè
äîñòîâåðíîé ñâÿçè ìåæäó âàðèàíòîì ãèñòîëîãè÷åñêîé
ñòðóêòóðû êëóáî÷êîâ è âûðàæåííîñòüþ ïðîòåèíóðèè.
Îäíàêî áûëà îòìå÷åíà òåíäåíöèÿ ê óâåëè÷åíèþ ÷àñ-
òîòû ïðîòåèíóðèè òÿæåëîé ñòåïåíè è íåôðîòè÷åñêî-
ãî ñèíäðîìà ïðè äèôôóçíîì ðàñøèðåíèè ìåçàíãèÿ è
äèôôóçíîé íîäóëÿðíîé ãëîìåðóëîïàòèè ïî ñðàâíå-
íèþ ñ èíòàêòíûìè êëóáî÷êàìè.

Ìåòîä ñâåòîâîãî ìèêðîñêîïè÷åñêîãî èññëåäîâà-
íèÿ íå ïîçâîëÿåò äîñòîâåðíî âûÿâëÿòü äåïîçèòû ïà-
ðàïðîòåèíà â òêàíè ïî÷êè. Îñíîâíûì äèàãíîñòè÷åñ-
êèì ìîðôîëîãè÷åñêèì êðèòåðèåì äëÿ ýòîé ôîðìû
ïîðàæåíèÿ ïî÷åê ÿâëÿåòñÿ èíòåíñèâíàÿ äèôôóçíàÿ
ëèíåéíàÿ ýêñïðåññèÿ ïàðàïðîòåèíà â áàçàëüíûõ ìåì-
áðàíàõ êàíàëüöåâ è êëóáî÷êîâ, âûÿâëÿåìàÿ ïðè èì-
ìóíîôëþîðåñöåíòíîì ìèêðîñêîïè÷åñêîì èññëåäî-
âàíèè. Íàèáîëåå ÷àñòûì ÿâëÿåòñÿ îòëîæåíèå ëåãêèõ
öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ (65,6%), ïðè ýòîì ëåãêàÿ
öåïü κ äåïîíèðóåòñÿ âíóòðè ýòîé ïîäãðóïïû â òðè
ðàçà ÷àùå, ÷åì λ. Òàêîé ðåçóëüòàò ñîãëàñóåòñÿ ñ äàííû-
ìè äðóãèõ àâòîðîâ – îò 73 äî 91% [3, 5, 8, 9, 15, 16]. Ðåæå
âñåãî îòêëàäûâàþòñÿ òÿæåëûå öåïè èììóíîãëîáóëè-
íîâ (4,9%). Ïðîìåæóòî÷íîå ïîëîæåíèå çàíèìàåò îò-
ëîæåíèå ëåãêèõ è òÿæåëûõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ
(29,5%). Íå áûëî âûÿâëåíî ñâÿçè ìåæäó ÷àñòîòîé
âñòðå÷àåìîñòè ïåðå÷èñëåííûõ âûøå êëèíè÷åñêèõ
ñèíäðîìîâ è ñîñòàâîì äåïîíèðóþùåãîñÿ ìîíîêëî-
íàëüíîãî èììóíîãëîáóëèíà, îïðåäåëÿåìûì ïðè èì-
ìóíîôëþîðåñöåíòíîì èññëåäîâàíèè.

Äåïîçèòû ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ â
ïî÷êàõ èìåþò îäèíàêîâóþ ìåëêîçåðíèñòóþ óëüòðà-
ñòðóêòóðó íåçàâèñèìî îò êëàññà è òèïà öåïåé èììó-
íîãëîáóëèíîâ, âõîäÿùèõ â èõ ñîñòàâ. Êðîìå òîãî, íåò
âçàèìíî îäíîçíà÷íîãî ñîîòâåòñòâèÿ ìåæäó ëèíåéíîé
ýêñïðåññèåé ïàðàïðîòåèíà ïðè èììóíîôëþîðåñöåíò-

Ðèñ. 3. Óëüòðàñòðóêòóðà äåïîçèòîâ ïàðàïðîòåèíà ïðè MIDD: à – ýëåêòðîíîïëîòíûé ìåëêîãðàíóëÿðíûé
ìàòåðèàë ïðåèìóùåñòâåííî â íàðóæíîé ÷àñòè áàçàëüíîé ìåìáðàíû êàíàëüöà (×××××7500); á – ýëåêòðîíîïëîòíûé

ìåëêîãðàíóëÿðíûé ìàòåðèàë ïðåèìóùåñòâåííî âî âíóòðåííåé ÷àñòè ãëîìåðóëÿðíîé áàçàëüíîé
ìåìáðàíû (×××××7500); â – ýëåêòðîíîïëîòíûé ìåëêîãðàíóëÿðíûé ìàòåðèàë â ìåçàíãèàëüíîì

ìàòðèêñå (×××××6000)

à á â
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íîì èññëåäîâàíèè è íàëè÷èåì ìåëêîçåðíèñòîãî ýëåê-
òðîíîïëîòíîãî ìàòåðèàëà ïðè ýëåêòðîííî-ìèêðî-
ñêîïè÷åñêîì èññëåäîâàíèè.

Çàêëþ÷åíèå

Îïðåäåëÿþùèì äèàãíîñòè÷åñêèì ïðèçíàêîì íå-
àìèëîèäíîé ôîðìû îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èì-
ìóíîãëîáóëèíîâ â ïî÷êàõ ÿâëÿåòñÿ èíòåíñèâíàÿ íå-
ïðåðûâíàÿ, èëè ëèíåéíàÿ, ýêñïðåññèÿ ëåãêîé è/èëè
òÿæåëîé öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ â áàçàëüíûõ ìåì-
áðàíàõ êàíàëüöåâ è êëóáî÷êîâ ïðè èììóíîôëþîðåñ-
öåíòíîì èññëåäîâàíèè. Íîäóëÿðíàÿ ãëîìåðóëîïàòèÿ,
áóäó÷è õàðàêòåðíîé äëÿ ýòîãî âèäà ïîðàæåíèÿ ïî÷åê,
òåì íå ìåíåå, íå ÿâëÿåòñÿ àáñîëþòíî äîìèíèðóþùåé
â ñòðóêòóðå ãëîìåðóëÿðíûõ èçìåíåíèé. Ìîðôîëîãè-
÷åñêîå èññëåäîâàíèå íåôðîáèîïñèè, âêëþ÷àþùåå
ñâåòîîïòè÷åñêèé, èììóíîôëþîðåñöåíòíûé è ýëåêò-
ðîííûé ìåòîäû ìèêðîñêîïèè, îñòàåòñÿ «çîëîòûì
ñòàíäàðòîì» äèàãíîñòèêè, ïîñêîëüêó ðåçóëüòàòû ýëåê-
òðîôîðåçà áåëêîâ ïëàçìû è ìî÷è èìåþò ñïîðíîå äè-
àãíîñòè÷åñêîå çíà÷åíèå è íå îòðàæàþò õàðàêòåð è
ñòåïåíü ïîðàæåíèÿ òêàíè ïî÷êè. Ïî ýòîé ïðè÷èíå
àíòèòåëà ê ëåãêèì öåïÿì κ è λ ñëåäóåò ïîñòîÿííî âêëþ-
÷àòü â ñîñòàâ ïàíåëè äëÿ èììóíîôëþîðåñöåíòíîãî
èññëåäîâàíèÿ. Â ñëó÷àå âûÿâëåíèÿ íåàìèëîèäíîãî
îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ â
ïî÷êàõ áîëüíîé äîëæåí îáñëåäîâàòüñÿ è íàáëþäàòü-
ñÿ íå òîëüêî ó íåôðîëîãà, íî è ó îíêîãåìàòîëîãà, ïî-
ñêîëüêó â îñíîâå äàííîãî çàáîëåâàíèÿ ëåæèò ðàçâè-
òèå êëîíà ïëàçìàòè÷åñêèõ êëåòîê.
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