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Резюме
Введение: первичный фокальный сегментарный гломерулосклероз является морфологическим 

вариантом нефропатии, в основе которой лежит повреждение подоцитов. Патогенез первичного 
ФСГС изучается с 90-х годов, однако полностью не расшифрован до настоящего времени. Вместе 
с тем, накоплено большое количество данных, позволяющих сформулировать определенную кон-
цепцию развития заболевания.

Цель настоящего обзора представить современный взгляд на патогенез и подходы к терапии 
первичного ФСГС у взрослых.

Основные сведения: в обзоре представлен современный взгляд на патогенез первичного фокального 
сегментарного гломерулосклероза. Обсуждается роль подоцитов и париетальных эпителиальных 
клеток в формировании очагов склероза и прогрессировании заболевания. Особое внимание уде-
лено предполагаемым молекулам-кандидатам на роль циркулирующих факторов проницаемости: 
растворимого рецептора активатора плазминогена (suPAR), кардиотрофин-подобного фактора-1 
(CLCF-1), CD80 (B7-1) и механизмам их действия. Повышенный уровень этих факторов выявляют 
в сыворотке крови и на поверхности подоцитов у больных ФСГС. Согласно современной концеп-
ции, патогенез первичного ФСГС связан с нарушением адаптивного иммунного ответа. Представ-
лены данные о том, что дисбаланс определенных Т-клеточных подклассов участвует в патогенезе 
заболевания. Повышение Th17 лимфоцитов и снижение количества Т-регуляторных клеток может 
оказаться решающим для развития первичного ФСГС. Имеет также значение активация В-клеток, 
о чем свидетельствуют непосредственное влияние В-лимфоцитов на развитие протеинурии, вы-
явление циркулирующих антител и эффективность применения ритуксимаба у больных с ФСГС. 
Обсуждается возможная роль анти-CD40-антител и антител к убиквитин карбоксильной гидролазе 
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L1 в развитии первичного ФСГС. Прямо или через продукцию факторов проницаемости эти ме-
ханизмы ведут к повреждению подоцитов. В отдельном разделе представлен алгоритм иммуносу-
прессивной терапии: глюкокортикостероидов и цитостатиков. Рассмотрены перспективы терапии 
ФСГС с учетом предполагаемых патогенетических механизмов заболевания.

Abstract
Introduction: primary focal segmental glomerulosclerosis is a morphological variant of  chronic 

nephropathy based on podocyte damage. The pathogenesis of  primary FSGS has been studied since 
the 90s but has not been fully understood until now. At the same time, a large amount of  data has been 
accumulated allowing one to build a certain concept of  the disease.

Th e review aimed to present a modern view on the pathogenesis and approaches to the treatment of  
primary FSGS in adults.

Main information: the review presents current view on the pathogenesis of  primary focal segmental 
glomerulosclerosis. The role of  podocytes and parietal epithelial cells in the formation of  sclerosis foci and 
disease progression is discussed. The possible candidate molecules of  circulating permeability factors and 
mechanisms of  their action are reviewed: soluble plasminogen activator receptor (suPAR), cardiotrophin-
like factor-1 (CLCF-1), CD80 (B7-1). An increased level of  these factors was detected in the serum and on 
the surface of  podocytes in FSGS patients. According to the modern concept, the pathogenesis of  primary 
FSGS is associated with the adaptive immune response. The imbalance of  certain T-cell subclasses plays a 
role in the pathogenesis of  the disease. In particular, an increase in Th17 lymphocytes and a decrease in the 
number of  T regulatory cells are believed to be crucial for the development of  primary FSGS. The activation 
of  B cells is also important, as evidenced by the direct effect of  B lymphocytes on proteinuria, the detection 
of  circulating antibodies, and the success of  rituximab in FSGS patients. The possible role of  anti-CD40 
antibodies and ubiquitin carboxyl hydrolase L1 antibodies in primary FSGS is discussed. These mechanisms 
lead to damage to podocytes directly or through the production of  permeability factors. A separate section 
describes the algorithm of  immunosuppressive therapy: glucocorticosteroids and cytostatics, as well as 
future treatment approaches in FSGS patients.

Key words: focal segmental glomerulosclerosis, permeability factors, nephrotic syndrome, treatment

Введение

Первичный фокальный сегментарный гломеруло-
склероз (ФСГС) у взрослых – клинико-морфологи-
ческий синдром/паттерн, клиническим проявлением 
которого является нефротический синдром (НС), 
при световой микроскопии характеризуется фокаль-
ным (отдельные клубочки) и сегментарным (часть 
капиллярных петель) повреждением клубочков по-
чечной ткани, и при электронной микроскопии – 
диффузным распластыванием малых отростков по-
доцитов. На поздних стадиях при прогрессировании 
процесс завершается диффузным и глобальным гло-
мерулосклерозом.
Характер повреждения и скорость прогрессиро-

вания ФСГС зависит от основного этиологического 
фактора, который обусловливает различия в кли-
нико-морфологических признаках заболевания [1]. 
Обычно ФСГС классифицируется как первичный, 
когда он возникает сразу с тяжелого нефротического 
синдрома, при этом электронно-микроскопически 
в биоптате почки в большинстве случаев выявляют 
диффузное (более 80%) распластывание ножек по-
доцитов. Развитие этой формы в настоящее время 
связывают с циркуляцией в сыворотке крови боль-
ных факторов проницаемости, повреждающих гло-
мерулярный барьер.

Вторичный ФСГС обычно возникает как адап-
тивная реакция с развитием внутриклубочковой 
гипертензии и гиперфильтрации в ответ на абсо-
лютное или относительное уменьшение массы дей-
ствующих нефронов, а также вследствие прямого 
токсического влияния на подоциты лекарственных 
препаратов, токсинов или вирусов [2]. В условиях 
снижения массы действующих нефронов внутри-
клубочковая гипертензия и сопутствующая ги-
пертрофия оставшихся клубочков способствуют 
на первых этапах компенсаторному поддержанию 
необходимой скорости клубочковой фильтрации. 
Однако в дальнейшем «гипертоническое» повреж-
дение приводит к постепенному склерозированию 
оставшихся клубочков. Абсолютное снижение ко-
личества нефронов отмечается в случае наличия 
единственной почки при рождении (агенезия, ги-
поплазия почки и др. аномалии) или в результате 
хирургического удаления одной почки (нефрэкто-
мия, резекция почки), недоношенности, низком весе 
при рождении, рефлюкс-нефропатии, гипертониче-
ском нефроангиосклерозе, а также в исходе хрони-
ческих гломерулопатий (например, сегментарный 
гломерулосклероз в результате иммунного повреж-
дения при гломерулонефрите) [3]. Относительная 
олигонефрония формируется у лиц с морбидным 
ожирением, для которого характерно увеличение 
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клубочков в объеме (гломеруломегалия) и только 
в небольшой части измененных клубочков и очаго-
вое сглаживание отростков подоцитов по данным 
ЭМ [4]. Другими примерами внутриклубочковой 
гипертензии с нормальным числом нефронов явля-
ются диабетическая нефропатия и более редкие за-
болевания – серповидно-клеточная анемия, «синие» 
врожденные пороки сердца, болезни накопления, 
связанные с дефицитом глюкозо-6 фосфатазы (бо-
лезнь Гирке, гликогеноз I типа). К развитию вто-
ричного ФСГС может приводить прием лекарств 
и токсинов: героина, бифосфонатов, интерферона 
и анаболических стероидов продолжительностью 
от 8 до 20 лет [5, 6, 7, 8]. Описаны случаи ФСГС 
при длительном приеме антрациклинов (доксору-
бицин и др.), лития, ингибиторов кальцинейрина, 
сиролимуса [9, 10, 11, 12]. Среди вирусных инфекций 
патогенетическое значение для повреждения подо-
цитов имеют ВИЧ, парвовирус B19, цитомегалови-
рус, вирус Эпштейна-Барр, вирус sv40 и вирус гепа-
тита C. ФСГС также может быть вызван мутациями 
в генах, кодирующих структурные белки подоцитов 
и щелевой диафрагмы. У детей старшего возраста, 
подростков и взрослых с генетическим ФСГС чаще 
наблюдается аутосомно-доминантный тип наследо-
вания. Мутации гена α3-, 4- и 5- коллагена IV типа 
признаются одной из наиболее частых генетических 
причин ФСГС у взрослых [13]. Кроме того, доста-
точно частыми являются мутации генов формина 
(INF2) (12-17% всех случаев аутосомно-доминант-
ного ФСГС), актинина α4 (ACTN4), TRPC6, WT1 
и LMX1B [14, 15].
В отличие от первичного, вторичный ФСГС чаще 

проявляется бессимптомной протеинурией различ-
ной степени выраженности без формирования не-
фротического синдрома. При морфологическом ис-
следовании отмечают увеличение размера клубочков 
и очаговое (а не диффузное) распластывание ножек 
подоцитов. С другой стороны, любые хронические 
заболевания почек, протекающие с уменьшением 
количества функционирующих нефронов, также 
могут привести ко вторичному ФСГС.
ФСГС является частой нефропатией среди взрос-

лых пациентов с нефротическим синдромом, ее 
распространенность составляет от 12 до 35% всех 
случаев [16, 17]. Заболеваемость ФСГС непрерывно 
увеличивается: если с 1994 по 2003 г. она состав-
ляла 1,4 на 100 000 человеко-лет, то в период с 2004 
по 2013 г. увеличилась до 3,2 на 100000 человеко-лет 
(на 41%), при этом соотношение первичных и вто-
ричных форм остается прежним – приблизительно 
1:3 [18]. Таким образом, ФСГС приближается по ча-
стоте к IgA-нефропатии и диабетической нефро-
патии. Растет и значение ФСГС как причины тер-
минальной 5-й стадии хронической болезни почек 
(тХПБ). В 1980 г. ФСГС отмечался у 0,2% пациентов 
с тХПБ; тогда как к 2000 году на него приходилось 
уже 2,3% случаев тХПБ, то есть произошло увели-

чение в 11 раз [19]. Пропорция пациентов с терми-
нальной стадией болезни, развившейся вследствие 
ФСГС, в настоящее время составляет 2,3% по сравне-
нию с 0,4% для мембранозной нефропатии и 0,3% 
для IgA нефропатии [19]. При этом доля генетиче-
ского ФСГС среди взрослых пациентов может со-
ставлять до 11% [20].
Цель настоящего обзора представить современ-

ный взгляд на патогенез и подходы к терапии пер-
вичного ФСГС у взрослых.

Патогенез первичного ФСГС

Основной мишенью повреждения при ФСГС 
являются висцеральные эпителиальные клетки клу-
бочка – подоциты. Повреждение подоцитов приво-
дит к отслоению их от гломерулярной базальной 
мембраны, апоптозу и активации процессов эпите-
лиально-мезенхимальной трансдифференциации, 
что способствует потере значительной части кле-
ток [21, 22]. С одной стороны, нарушение структуры 
и функции подоцитов влечет за собой повышение 
проницаемости гломерулярного фильтра и проте-
инурию. С другой стороны, часть подоцитов в про-
цессе повреждения безвозвратно утрачивается, 
приводя к подоцитопении и инициации процессов 
гломерулосклероза [23, 24] (Рис. 1).
Хотя парадигма повреждения подоцитов со-

храняет свое лидирующее значение в понимании 
патогенеза ФСГС, в последнее время обсуждается 
не менее важное значение париетальных эпители-
альных клеток (ПЭК) в процессах формирования 
сегментарного склероза [25, 26]. В частности, в экс-
периментальных исследованиях было показано, что 
на ранних стадиях ФСГС между капиллярными пет-
лями, лишенными подоцитов, и капсулой Боумена 
образуются «мостики». В этих «мостиках», которые 
впоследствии становятся участками склероза, были 
выявлены париетальные эпителиальные клетки, ко-
торые de novo экспрессируют CD44 и синтезируют 
компоненты матрикса со стороны капсулы Боумена 
[27]. В связи с профиброгенной активностью CD44-
положительные клетки, обозначенные как «активи-
рованные ПЭК», имеют несомненно патологическое 
значение. При ФСГС у человека ПЭК были обна-
ружены и в области капиллярных петель, предпо-
ложительно они мигрируют сюда по матриксным 
мостикам, продолжая нарабатывать внеклеточный 
матрикс и приводить к прогрессированию гломе-
рулосклероза [28].

Роль циркулирующих факторов проницаемости

Существует предположение, что первичное по-
вреждение подоцитов при ФСГС может быть свя-
зано с циркулирующими факторами проницаемости 
в крови больных. Предположение о наличии таких 
факторов было выдвинуто еще в 1974 г. Shalhoub, 
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который в своей статье «Патогенез липоидного 
нефроза» писал о циркулирующих лимфокинах, 
которые могут повреждать гломерулярный барьер 
[29]. Позднее группа Savin и Sharma разработали 
оригинальную методику, используя изолированные 
клубочки крыс, и доказали, что сыворотка больных 
ФСГС может повышать проницаемость гломеруляр-
ного барьера для альбумина, в результате чего он-
котическое давление в клубочках почек крыс in vitro 
выравнивается, и они в процессе эксперимента со-
храняют свой объем [30]. При этом сыворотка боль-
ных с возвратом ФСГС в трансплантате обладала 
наиболее высокой способностью менять проница-
емость клубочкового фильтра [30]. В дальнейшем 
этот метод получил признание как метод оценки 
гломерулярной проницаемости, или проницаемости 
для альбумина, и используется некоторыми авторами 
для обоснования экстракорпоральных методов лече-
ния. Другим доказательством существования факто-
ров проницаемости является уменьшение показателя 
проницаемости под действием сыворотки больных 
ФСГС после выполнения им процедуры плазмафе-
реза и постепенное возвращение этого показателя 
к исходному через несколько дней после прекраще-
ния процедуры [30]. Кроме того, в пользу существо-
вания циркулирующих факторов проницаемости 
свидетельствуют частые случаи – у 40% больных 
ФСГС, возврата нефротического синдрома после 

трансплантации почки и снижение протеинурии 
при применении экстракорпоральных методов ле-
чения – плазмообмена или иммуносорбции [31-33].
Группа Savin и Sharma c помощью метода хро-

матографии выделила из сыворотки больных ФСГС 
циркулирующий фактор и показала, что его моле-
кулярная масса составляет приблизительно 50 кДа, 
однако методом хроматографии точно его иденти-
фицировать не удалось [30].

Растворимый рецептор активатора 
плазминогена

В 2008 г. Wei и соавт. в качестве возможного кан-
дидата фактора проницаемости назвали рецептор 
активатора плазминогена (uPAR). Авторы доказали, 
что uPAR экспрессируется на поверхности подо-
цитов у мышей с различными протеинурическими 
формами гломерулопатии. Подоциты, экспрессиру-
ющие uPAR, обладали повышенной подвижностью 
в культуре при добавлении липополисахаридов; этот 
механизм может лежать в основе отслоения подо-
цитов и их потери in vivo [34].
Авторы также обнаружили, что для повышения 

подвижности подоцитов необходимо связывание 
uPAR с витронектином и бета 3-интегрином с об-
разованием мембранного комплекса. Поскольку 
известно, что бета-интегрины отвечают за при-

Рис. 1. Механизмы потери подоцитов и формирования подоцитопении (адаптировано из 108)

Fig. 1. Mechanisms of podocytes loss and podocytopenia (adopted from 108)
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крепление подоцитов к гломерулярной базальной 
мембране, именно через влияние на интегрины по-
вышенная экспрессия uPAR может опосредовать от-
слоение подоцитов и in vivo [34].
В своей следующей работе авторы убедительно 

продемонстрировали, что сывороточная концен-
трация uPAR (suPAR) достоверно выше у взрослых 
больных ФСГС при рецидивирующем течении за-
болевания, в том числе и в случаях возврата болезни 
в трансплантате по сравнению с другими формами 
гломерулонефрита, протекающими с протеинурией 
[35]. В нескольких менее крупных исследованиях 
также удалось выявить достоверное повышение 
suPAR в сыворотке детей с ФСГС [36-38]. Однако 
исследование NEPTUN на более крупной когорте 
взрослых и детей не показало достоверных различий 
в концентрации suPAR у больных различными фор-
мами ХГН [39]. Кроме того, в исследовании Huang G 
и соавт. уровень suPAR, хотя и был повышен у боль-
ных ФСГС, значимо не различался при первичной 
и вторичной формах заболевания [40].

Анти-CD40-антитела

Изучая панель сывороточных антител у больных 
с возвратом ФСГС в трансплантате, объединенная 
научная группа из США и Франции пришла к вы-
воду, что повышение уровня антител к CD40 c 
наибольшей точностью предсказывает возврат за-
болевания в трансплантате [41]. Экспрессия CD40 
в клубочках почек больных ФСГС была подтверж-
дена иммуногистохимическим методом исследова-
ния. С другой стороны, анти-CD40 антитела, выде-
ленные из сыворотки крови больных с возвратом 
ФСГС в трансплантате, вызывали альбуминурию 
при введении крысам. Важно отметить, что при до-
бавлении к анти-CD40 антителам рекомбинантного 
uPAR альбуминурия у крыс возрастала в десятки раз. 
Это позволило предположить, что взаимодействие 
suPAR и анти-CD40 аутоантител может быть ключе-
вым звеном в повреждении подоцитов [41].

Кардиотрофин-подобный фактор-1 (CLCF-1)

Следующим кандидатом на роль фактора про-
ницаемости стал член семейства интерлейкина-6 
кардиотрофин-подобный фактор-1 (СLCF-1). 
Группа Savin также выделили этот фактор из плазмы 
больных с возвратом ФСГС в трансплантате и из-
учили его влияние на проницаемость для альбумина 
в своей модели гломерулярной проницаемости [42]. 
Оказалось, что при добавлении CLCF-1 отдельно, 
как и при добавлении сыворотки больных ФСГС, 
показатель гломерулярной проницаемости для аль-
бумина увеличивается пропорционально, в то же 
время как добавление антител к CLCF-1, напротив, 
тормозит развитие протеинурии в эксперименталь-
ной модели мышей.

Известный на сегодняшний день механизм дей-
ствия CLCF-1 заключается во взаимодействии с ре-
цептором и активацией пути Janus Kinases 2 (JAK 2) 
и Signal Transducer and Activator of  Transcription 
proteins (STAT) на поверхности иммунных кле-
ток [43]. С другой стороны, установлено, что 
CLCF-1 может действовать прямо на подоциты, 
меняя нормальное параллельное расположение во-
локон актина, вызывает их перераспределение к пе-
риферии клетки с формированием псевдоподий.
В настоящее время изучено более десятка моле-

кул-кандидатов, которые были выделены у больных 
рецидивирующим ФСГС, однако ни одна из этих 
молекул пока не обладает достаточной доказатель-
ной базой для того, чтобы назвать ее фактором про-
ницаемости [44, 45].

Участие Т- и В-клеток в патогенезе 
первичного ФСГС

Еще в 1974 г. Shalhoub первым высказал мысль 
о том, что «в основе липоидного нефроза лежит 
системное нарушение функции Т-клеток, приводя-
щее к продукции циркулирующих лимфокинов, ток-
сичных для гломерулярного барьера…» [29]. С этих 
пор многие исследователи подтвердили ключевую 
роль дисбаланса T-клеток – Th1/Th2 в патогенезе 
НС, не только при болезни минимальных изменений 
(БМИ), но также и при ФСГС [46-49]. Предполагают, 
что при стероид-чувствительном НС важное патоло-
гическое значение имеет активация Th2, но данные 
в пользу этого не бесспорны [49, 50]. В 2013 г. у детей 
с первичным ФСГС было обнаружено достоверное 
повышение количества Th17 клеток в почечной 
ткани и в циркуляции и одновременно установлено, 
что интерлейкин-17 (ИЛ-17) активирует процесс 
апоптоза в культуре подоцитов [51].
Мы в своих недавних исследованиях обнару-

жили повышение уровня ИЛ-17 в моче взрослых 
пациентов с ФСГС, статистически более значимое, 
чем у больных с другими формами ХГН с НС (мем-
бранозной нефропатией, IgA нефропатией и мем-
бранопролиферативным гломерулонефритом), что 
свидетельствует о характерной для ФСГС активации 
Th17 подкласса лимфоцитов [52].
В крупном рандомизированном исследовании 

NEPHRUTIX 2018 г., включившем детей и под-
ростков со стероид-зависимым и часто рецидиви-
рующим БМИ (некоторые исследователи рассма-
тривают БМИ в континууме одной болезни с ФСГС), 
изучались изменения подклассов Т-лимфоцитов 
и их взаимодействие с В-лимфоцитами [53]. Было 
показано снижение процентного содержания Т 
(CD4+CD25+ Foxp3 позитивных) регуляторных 
клеток (Трег) в периферической крови во время обо-
стрения ХГН и восстановление их количества после 
успешного лечения [53]. Мы выявили снижение коли-
чества Т-рег в интерстиции почки при ФСГС у взрос-
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лых, что в сочетании с повышенной продукцией 
ИЛ-17 у этих больных свидетельствует о формиро-
вании дисбаланса Т-клеток [52]. По-видимому, дис-
баланс определенных Т-клеточных подклассов имеет 
значение в патогенезе заболевания, в частности повы-
шение Th17 и снижение количества Трег может ока-
заться решающим для развития первичного ФСГС.

Влияние Т- и В-клеточного дисбаланса 
на повреждение подоцитов

Остается открытым вопрос, каким образом нару-
шения Т-клеточного звена иммунитета действуют 
на подоциты, вызывая ФСГС. Установлено, что 
Трег клетки могут подавлять экспрессию CD80 – 
трансмембранного белка, экспрессирующегося 
на антиген-презентирующих клетках, в том числе 
дендритных, NK-клетках и B-лимфоцитах, обеспе-
чивая ко-стимулирующий сигнал для Т-лимфоцитов 
[54]. В эксперименте на животных повышенная экс-
прессия костимуляторной молекулы B7-1 (CD80) 
подоцитами сопровождалась развитием протеину-
рии [55]. Yu и соавт. выявили линейное свечение 
CD80 вдоль гломерулярной мембраны на подоцитах 
у 5 из 21 взрослого пациента с первичным ФСГС 
и предположили существование CD80-позитивного 
варианта ФСГС [56]. В норме эта экспрессия контро-
лируется Tрег клетками. Следовательно, снижение 
количества и функции Tрег может оказаться «вторым 
ударом», который имеет решающее значение в ини-
циации повреждения подоцитов при ФСГС [55].
Кроме того, очень важен вопрос о возможном 

вовлечении В-лимфоцитов в патогенез ФСГС, учи-
тывая установленную эффективность подавления 
активности и пролиферации В-клеток (В-клеточной 
деплеции) у этих больных [57]. Предположительно, 
что В-клетки участвуют в патогенезе подоцитопа-
тий – БМИ и ФСГС путем продукции интерлей-
кина-4 (ИЛ-4), при этом ИЛ-4 вызывает распласты-
вание ножек подоцитов в культуре, а блокирование 
этого эффекта с помощью антител к ИЛ-4 препят-
ствует повреждению подоцитов [58].
Однако и повреждающий эффект на подо-

циты антител, продуцируемых активированными 
В-лимфоцитами, также не исключается. Так, 
из плазмы больных детей с рецидивирующим сте-
роид-чувствительным НС были выделены антитела 
класса IgG к убиквитин карбоксильной гидролазе L1. 
В отличие от ряда других IgG, направленных на иные 
компоненты подоцитов, антитела к убиквитин кар-
боксильной гидролазе L1, были способны вызвать 
потерю связи между подоцитами в культуре клеток, 
и при введении мышам вызывали НС [59]. Установ-
лено, что компонент подоцитов убиквитин, распо-
ложенный в эндоплазматическом ретикулуме и ча-
стично в ядре клеток, способствует протеасомной 
деградации белков, участвует во многих клеточных 
процессах (репарации ДНК, регуляции клеточного 

цикла, эндоцитозе, активации NFkB). Компонент 
убиквитин-протеасомальной системы (UPS), выяв-
лен при масс-спектрометрии также в моче взрослых 
пациентов с ФСГС [59, 60].
Таким образом, первичный ФСГС рассматри-

вают в настоящее время как иммуноопосредованную 
подоцитопатию [61]. По-видимому, центральным 
в патогенезе первичного ФСГС можно считать на-
рушение адаптивного Т-клеточного иммунитета – 
дисбаланс (количественный или функциональный) 
между отдельными субпопуляциями Т-лимфоцитов, 
в первую очередь Th17 и Th2 и уменьшение коли-
чества Трег.
Имеет также значение и развитие дисфункции 

В-клеток, о чем свидетельствуют непосредственное 
влияние В-лимфоцитов на развитие протеинурии, 
выявление циркулирующих антител у больных 
ФСГС и успехи применения ритуксимаба, вызываю-
щего уменьшение активности и количества В-клеток, 
в лечении этих пациентов. Прямо или через продук-
цию факторов проницаемости эти механизмы ведут 
к повреждению подоцитов.

Иммуносупрессивная терапия

Самым надежным прогностическим показателем 
почечной выживаемости при ФСГС остается ответ 
на лечение. У 50% пациентов, не ответивших на ле-
чение, ХБП 5 стадии развивается менее чем за 10 лет, 
по сравнению с пациентами, достигшими частич-
ной или полной ремиссии [62]. Почечный прогноз 
пациентов с НС хуже, чем у пациентов с протеи-
нурией не нефротического уровня – 10-летняя вы-
живаемость составляет 57% и 92%, соответственно 
[62-64].
Согласно действующим рекомендациям KDIGO 

(2012) иммуносупрессивная терапия показана взрос-
лым больным ФСГС с НС [65]. Напротив, у больных 
с отсутствием НС назначение иммуносупрессивной 
терапии не рекомендуют до тех пор, пока не будет 
исключен вторичный характер ФСГС или генети-
ческие причины [65]. Следует отметить, что доказа-
тельная база существующих в настоящее время под-
ходов к лечению ФСГС невелика, основывается, как 
правило, на отдельных клинических наблюдениях, 
малых сериях и небольших клинических исследова-
ниях. В настоящее время не проведено рандомизи-
рованных клинических исследований, подтверждаю-
щих эффективность иммуносупрессивной терапии 
в качестве 1-й линии при первичном ФСГС у взрос-
лых пациентов.

Лечение первого эпизода

В терапии первого эпизода НС при ФСГС 
у взрослых рекомендуют высокие дозы (1 мг/кг/сут) 
глюкокортикостероидов перорально. Эта рекомен-
дация базируется на результатах ряда нерандомизи-
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рованных исследований, свидетельствующих о том, 
что частота достижения полной или частичной ре-
миссии при приеме стероидов составляет при ФСГС 
у взрослых от 44% до 65% с более высокой почечной 
выживаемостью ответивших [62, 63, 66].
Имеет значение длительность лечения первого 

эпизода ФСГС. Еще в 1999 г. группа Ponticelli по-
казала, что пероральная терапия преднизолоном 
длительностью более 16 недель при первом эпизоде 
сопровождается более высокой частотой ремиссий – 
61% против 15% в группе, леченной менее 16 недель 
[66]. Таким образом, назначение кортикостероидов 
в высокой дозе рекомендовано при лечении первого 
эпизода ФСГС у взрослых (минимально 4 недели – 
максимально 6 недель). При стероид-чувствительном 
варианте общий курс лечения составляет не менее 
6 месяцев [63].
У взрослых пациентов с первичным ФСГС в ка-

честве первой линии терапии рекомендуют ин-
гибиторы кальциневрина при наличии противо-
показаний к кортикостероидам или их плохой 
переносимости. В ретроспективном исследовании, 
включившем 458 пациентов (взрослых и детей), 
сравнили эффективность применения высоких доз 
преднизолона (ПЗ) и циклоспорина А (ЦсА) при 
первом эпизоде ФСГС. Среди 163 пациентов с про-
теинурией нефротического диапазона 66 (40,5%) 
достигли частичной ремиссии, а 36 (22,1%) – пол-
ной ремиссии. Почечная выживаемость была сопо-
ставима в группах, получающих монотерапию ПЗ 
и ЦсА в сочетании с глюкокортикоидами или без 
них. Морфологический вариант ФСГС tip lesion, 
отсутствие тяжелой почечной дисфункции (рСКФ 
≥30 мл/мин/1,73 м2) и более выраженная гипоаль-
буминемия были связаны с высокой вероятностью 
ответа на обе схемы лечения [67].
Доказательная база лечения такролимусом пер-

вого эпизода ФСГС у взрослых также невелика. 
В одном из первых исследований монотерапия 
такролимусом или комбинация такролимуса с низ-
кими дозами стероидов при первом эпизоде НС 
привела к ремиссии (>75% снижению протеину-
рии) в течение 6 месяцев у всех пациентов (n=6). 
У двух из шести пациентов отмечалось снижение 
СКФ с 90 до 50 мл/мин/1,73 м2, однако функция 
почек в дальнейшем стабилизировалась [68]. Других 
исследований по изучению эффекта такролимуса 
у больных с первым эпизодом НС при ФСГС в на-
стоящее время нет, однако рекомендации по дозе 
и контролю эффективности проводимой терапии 
основаны на исследованиях, проведенных у боль-
ных со стероид-резистентным НС. Стартовая доза 
циклоспорина должна достигать 3-5 мг/кг/сут, та-
кролимуса 0,05-0,1 мг/кг/сут на два приема каждые 
12 часов. Целевая концентрация в сыворотке крови 
циклоспорина для лечения больных ФСГС состав-
ляет 100-175 нг/мл, такролимуса 5-10 нг/мл [69, 70]. 
При достижении целевой концентрации циклоспо-

рина или таролимуса в крови необходимо продол-
жать прием препарата в этой дозе еще в течение 
6 месяцев, после чего в случае отсутствия эффекта 
определяют резистентность пациента к терапии. 
У пациентов, достигших полной или частичной 
ремиссии, следует продолжить лечение препаратом 
в той же дозе до достижения общего срока лечения 
12 месяцев [65]. Однако частота рецидивов после 
снижения или отмены стероидов при ФСГС состав-
ляет 30-70% [62, 71].

Лечение стероид-зависимого и часто 
рецидивирующего НС при ФСГС

Лечение стероид-зависимого (СЗ) или часто-ре-
цидивирующего (ЧР) первичного ФСГС у взрослых 
также не имеет большой доказательной базы и ос-
новывается главным образом на результатах лечения 
детей с БМИ и ФСГС. Однако, учитывая сходство 
этих двух болезней и предположительно общие па-
тогенетические механизмы, предполагается возмож-
ность использования единых схем терапии у детей 
и взрослых. Ингибиторы кальциневрина – цикло-
спорин в дозе 3-5 мг/кг/сут и такролимус в дозе 
0,05-0,1 мг/кг/сут применяют в течение как минимум 
12 месяцев как стероид-сберегающие агенты у взрос-
лых больных ФСГС с ЧР и СЗ нефротическим 
синдромом для снижения частоты рецидивов [72]. 
Основываясь на данных о высокой эффективности 
ритуксимаба у детей со СЧ и СЗ нефротическим 
синдромом [73] и результатах мета-анализа 16 на-
блюдательных исследований у взрослых пациентов 
с ФСГС и БМИ возможно рассматривать ритуксимаб 
как препарат для индукции ремиссии и для снижения 
частоты рецидивов в этой группе больных [74].
У взрослых больных с часто рецидивирующим 

НС при ФСГС может быть применен микофенолата 
мофетил (ММФ) по 1000 мг 2 раза в сутки в течение 
года для индукции ремиссии и снижения частоты 
обострений, хотя эта рекомендация основывается 
на результатах нерандомизированного исследования, 
проведенного на небольшой группе [75, 76]. В ис-
следовании, включавшем 29 взрослых пациентов 
с ЧР и СЗ НС, в том числе при ФСГС, применяли 
ММФ в дозе 2000 мг/сут или 1440 мг/сут для мико-
фенолата натрия в сочетании с приемом умеренных 
(до 30 мг) или малых (10 или 5 мг) доз преднизолона. 
Ремиссия НС достигнута в 27/29 (93,1%) случаях. 
У девяти пациентов отмечен рецидив НС после сни-
жения ММФ (зависимость от ММФ), возобновление 
терапии привело к ремиссии НС. Таким образом, 
применение ММФ в сочетании с небольшими до-
зами кортикостероидов оказалось эффективным 
и хорошо переносимым у взрослых больных со СЧ 
и ЧР НС. Несмотря на то, что наблюдались случаи 
зависимости от ММФ, низкая токсичность позволяет 
проводить терапию длительно для поддержания ре-
миссии [76].
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Лечение стероид-резистентного ФСГС

Стероид-резистентный НС вследствие ФСГС 
отмечается у 40-60% больных [77-79]. Рандомизи-
рованное контролируемое исследование группы 
Cattran показало, что применение ЦсА в сочетании 
с низкими дозами преднизолона вызвало ремиссию 
у 69% больных (у 12% – полную и у 57% – частич-
ную) со стероид-резистентным НС вследствие ФСГС 
у взрослых по сравнению с плацебо (у 4% частичная 
ремиссия) к концу 26-ой недели лечения. Однако 
в этом исследовании у 60% ответивших наблюда-
лись рецидивы заболевания, также следует отметить, 
что период лечения ЦсА составлял всего шесть ме-
сяцев [69].
К настоящему времени опубликовано не-

сколько исследований, касающихся применения 
ингибиторов кальциневрина у взрослых больных 
со стероид-резистентным НС вследствие ФСГС. 
В результате применения ЦсА группой Ponticelli 
в течение 6-12 месяцев у 57% больных ФСГС раз-
вилась ремиссия НС, при этом нефротоксичность 
была выявлена у 4,5% пациентов [80]. По мере уве-
личения длительности терапии до 24-48 месяцев 
в других исследованиях наблюдалось увеличение 
числа ремиссий, но также и доли пациентов, имев-
ших признаки нефротоксичности. При лечении 
такролимусом и циклоспорином доли пациентов, 
у которых была достигнута ремиссия, были сопоста-
вимы, но нефротоксичность развивалась несколько 
чаще у пациентов, получающих такролимус, что воз-
можно связано с большей длительностью лечения 
(табл. 1).
Рекомендуется проведение терапии ингибито-

рами кальциневрина с низкой дозой преднизолона 
или без нее как минимум в течение 6 месяцев до до-
стижения ремиссии у взрослых со стероид-рези-
стентным НС и первичным ФСГС [69, 70]. С целью 

обеспечения оптимальной эффективности прово-
димой терапии рекомендуется достигать целевых 
терапевтических концентраций в сыворотке крови 
100-175 нг/мл для циклоспорина и 5-10 нг/мл для 
такролимуса [69, 70].
В то время как ингибиторы кальциневрина бло-

кируют активацию Т-клеток и стабилизируют актин 
непосредственно в подоцитах, ММФ оказывает анти-
пролиферативное действие на Т- и В-клетки. В ран-
домизированном клиническом исследовании (n=192) 
эффективность 12-месячного курса циклоспорина 
(в дозе от 5 до 6 мг/кг/сут с целевым уровнем кон-
центрации от 100 до 250 нг/мл) сравнили с примене-
нием ММФ (в дозе от 25 до 36 мг/кг/сут) в сочетании 
с высокими дозами дексаметазона у детей и молодых 
взрослых пациентов со стероид-резистентным НС 
и ФСГС [82]. Полная или частичная ремиссия были 
достигнуты у 46% пациентов, получавших цикло-
спорин, и у 33% пациентов, получавших комбини-
рованную терапию дексаметазон/ММФ к 52 неделе 
наблюдения. Не было также установлено различий 
в количестве обострений в течение 26 недель после 
прекращения лечения [82]. Однако это исследова-
ние имело важные ограничения, препятствующие 
его интерпретации, в частности, в исследование 
было включено 44% пациентов без нефротического 
синдрома, которые могли относиться ко вторичной 
форме ФСГС с лучшим прогнозом. В другом ран-
домизированном пилотном исследовании, вклю-
чавшем 33 пациента с ФСГС и 21 – c мембранозной 
нефропатией, сравнивали эффективность терапии 
ММФ в дозе 2 г/сут в комбинации с преднизолоном 
0,5 мг/кг/сут в течение 2-3 месяцев с постепенным 
снижением и терапию преднизолоном в высокой 
дозе 1 мг/кг/сут. Через 6 месяцев режим на основе 
ММФ в группе больных ФСГС оказался столь же 
эффективным (у 70%), как и монотерапия высокими 
дозами преднизолона (69%), но в группе ММФ ре-

Таблица 1 |  Table 1

Лечение ФСГС со стероид-резистентным нефротическим синдромом ингибиторами кальциневрина

Treatment of steroid-resistant FSGS with calcineurin inhibitors

Препарат n
длительность 

лечения,
мес.

ПР, 
n (%)

ЧР, 
n (%)

Не ответившие, 
n (%)

Oбострения,  
n (%)

Нефротоксичность,  
n (%)

Ponticelli et al. 80 ЦсА 22 6-12 6 (27) 7 (32) 9 (41) 9 (41) 1 (4,5)

Cattran et al. 69 ЦсА 26 6 3 (12) 15 (57) 8 (31) 13 (50) 4 (15,4)

Meyrier et al.* 81 ЦсА 14 более 6 5(35) 5 (35) 4 (29)

Gipson et al.** 82 ЦсА 72 48 14 (19) 33 (46) 25 (35) 24 (33) 5 (6,9)

Segarra et al. 83 Tac 25 24 10 (40) 7 (28) 8 (32) 19 (76) 10 (40)

Li et al. 84 Tac 07 48 3 (42,9) 1 (14,3) 3 (42,9) 2 (29) 2 (28)

Duncan et al. 68 Tac 06 0 6 (100) 0 1 (16,7)

Ramachandran R et al. 70 Tac 44 48 17 (38,8) 6 (13,6) 23 (52) 13(30,4) 11 (25)

Аббревиатуры: ПР – полная ремиссия, ЧР – частичная ремиссия, ЦсА – циклоспорин А, Tac – такролимус
Обострения наступали через 3-12 мес. после прекращения терапии
* стероид-резистентный (n=10) и стероид-зависимый (n=4) нефротический синдром      ** в исследование вошли взрослые и дети
* steroid-resistant (n=10) and steroid-dependent (n=4) nephrotic syndrome      ** adults and children were included
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миссия наступала быстрее, и кумулятивная доза пред-
низолона была меньше [85].
В рандомизированном исследовании Ren 

и соавт., в котором сравнили эффект такролимуса 
(0,1 мг/кг/сут) и циклофосфамида внутривенно 
(ЦФА 0,5-0,75 г/м2 ежемесячно в течение 6 месяцев), 
обоих препаратов в комбинации с преднизолоном, 
у взрослых пациентов со стероид-резистентным или 
стероид-зависимым НС с ФСГС, была продемон-
стрирована одинаковая эффективность обеих схем: 
частота ремиссии через шесть и двенадцать месяцев 
составила 67% и 73% в группе такролимуса по срав-
нению с 56% и 67% в группе циклофосфамида [86].
Таким образом, в целом не рекомендованный 

как препарат второй линии циклофосфамид вну-
тривенно может рассматриваться у больных ФСГС 
со стероид-резистентным НС при неэффективности 
предыдущих схем или у больных с более высоким 
риском нефротоксичности ингибиторов кальцинев-
рина.
Участие В-клеток в патогенезе ФСГС обосно-

вывает применение ритуксимаба (моноклональных 
анти-CD20 антител) у этих больных. Помимо инги-
бирования активации В-клеток, ритуксимаб может 
связываться с сфинголипидами подоцитов и напря-
мую модулировать актиновый цитоскелет этих кле-
ток, способствуя антипротеинурическому эффекту 
[87].
По данным мета-анализа 16 наблюдательных ис-

следований эффективности ритуксимаба у взрослых 
пациентов с ФСГС и БМИ частота полной ремиссии 
при ФСГС составила 42,9% (95% ДИ, 10,8-82,3%), 
а частичной ремиссии – 10,7% (95% ДИ, 7,0-59,2%) 
при средней продолжительности наблюдения 
18,7±9,0 мес [74]. Частота рецидивов нефротиче-
ского синдрома у больных ФСГС после заверше-
ния лечения ритуксимабом составила 47,3% (95% 
ДИ 25,4-70,2%). Не было отмечено статистически 
значимых различий в частоте ремиссий и обостре-
ний при использовании различных доз ритуксимаба 
суммарно 1500 мг/м2 vs суммарно ≥1500 мг/м2 [74]. 
На основании этих данных у взрослых больных 
ФСГС можно обсуждать различные режимы введе-
ния ритуксимаба: 375 мг/м2 однократно, 375 мг/м2 
по 1 дозе 2 раза с интервалом в неделю или 375 мг/м2 
по 1 дозе 1 раз в неделю (всего 4 дозы). Хотя в одном 
из первых исследований испанской группы авто-
ров среди 8 леченных ритуксимабом пациентов 
у 3 отмечено снижение протеинурии и улучшение 
функции почек только при условии введения более 
высокой дозы ритуксимаба, то есть дополнительно 
от 2 до 4 стандартных инфузий препарата (суммарно 
6-8 введений) [88].
В ретроспективном многоцентровом исследо-

вании пожилых пациентов (≥60 лет), получающих 
иммуносупрессивную терапию БМИ/ФСГС, ритук-
симаб индуцировал полные или частичные ремис-
сии у 18 из 23 человек [89]. В проспективном одно-

центровом исследовании 24 взрослых пациентов 
с циклоспорин-зависимыми формами БМИ (n=11) 
или ФСГС (n=13), ритуксимаб применялся для под-
держания ремиссии. Все пациенты на момент вве-
дения ритуксимаба находились в полной или ча-
стичной ремиссии. Через 12 месяцев у пациентов 
с ФСГС полную ремиссию удалось сохранить в 38% 
случаев [90].
По нашим данным при лечении ритуксимабом 

(в дозе от 1 до 2 г суммарно) шести пациентов с тя-
желым НС, резистентном к стандартному лечению 
высокими дозами кортикостероидов, ЦсА и ММФ 
(5 с ФСГС), только у одного пациента удалось до-
стигнуть частичной ремиссии ФСГС, при этом 
стабильная функция почек сохранялась в течение 
12 месяцев наблюдения [91].

Перспективы терапии ФСГС

Предпринимаются попытки лечения ФСГС ин-
гибиторами CD20 следующей генерации (офату-
мумаб), которые более эффективно связываются 
с CD20-антигенами, связывают не только антигены 
большой, но и одновременно малой петли и вызы-
вают более эффективное подавление активности 
и пролиферации В-клеток. Так, у 5 детей с рези-
стентными к ритуксимабу формами ФСГС и БМИ 
введение офатумумаба привело к полной ремиссии 
уже через 6 недель после введения, ремиссия сохра-
нялась через 6 мес. [92].
Для того, чтобы оценить влияние блокады В7-1 

(CD80) на протеинурию у больных ФСГС с экспрес-
сией B7-1 в клубочках почек, Yu и соавт. был при-
менен абатацепт у четырех пациентов с возвратом 
ФСГС в трансплантате и одного пациента с пер-
вичным ФСГС в нативных почках, и в результате 
достигнута полная и частичная ремиссия в сроки 
от 10 до 48 мес. [56]. Однако в следующих исследо-
ваниях при применении блокаторов В7-1 удалось 
получить частичную ремиссию всего у 4 из 16 (25%) 
больных ФСГС, но в отличие от исследования Yu 
и соавт. лечение проводилось без учета экспрессии 
В7-1 в клубочках. Однако в настоящее время эффек-
тивность абатацепта у больных ФСГС в нативных 
почках  изучена мало, так как в 3 из 5 представленных 
исследованиях эффект препарата оценивался у боль-
ных с возвратом ФСГС в трансплантате (табл. 2).
Предприняты попытки применения ингибиторов 

фактора некроза опухоли (ФНО) -альфа (адалиму-
маба) у больных первичным ФСГС, что однако не со-
провождалось снижением протеинурии ни в одном 
случае [97]. Начаты исследования по изучению эф-
фекта при ФСГС нового ингибитора кальциневрина, 
воклоспорина, эффективность которого подтверж-
дена у больных волчаночным нефритом [98, 99].
Подтверждена эффективность в снижении 

протеинурии при ФСГС у взрослых и детей спар-
сентана – двойного блокатора рецепторов ангио-
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тензина и эндотелина типа А по сравнению с бло-
катором рецепторов к ангиотензину ирбесартана 
[100]. Частичная ремиссия ФСГС была достигнута 
у 28% пациентов, получавших спарсентан, и у 9% 
пациентов, получавших ирбесартан. После 8 недель 
лечения СКФ была стабильной при обоих режимах 
лечения [100].

Возможности экстракорпоральных методов 
лечения у больных с возвратом заболевания 

в трансплантате

Экстракорпоральные методы лечения, которые 
показали эффективность в отношении удаления 
факторов проницаемости у больных с возвратом 
ФСГС в трансплантате, можно рассматривать в ка-
честве возможных подходов к лечению больных 
ФСГС. Наибольший опыт накоплен по эффек-
тивности плазмообмена у пациентов с возвратом 
ФСГС в трансплантате. По данным мета-анализа, 
включившего 77 исследований и 423 пациента, 
количество сеансов составило в среднем 12, почти 
все пациенты получали стероиды и часть – ритукси-
маб [33]. Ремиссии в течение 19 месяцев наблюдения 
достигли 74% пациентов: у 46% пациентов наблюда-
лась полная ремиссия и у 28% пациентов – частичная 
ремиссия [33]. Факторами, благоприятными в отно-
шении достижения ремиссии, оказались мужской 
пол, раннее начало плазмообмена в течение первых 
2-х недель после возникновения рецидива, а также 
протеинурия менее 7 г/сут. Возраст, тип трансплан-
тата и лечение ритуксимабом не были ассоцииро-
ваны с достижением ремиссии [33].
Меньше известно об эффективности плазмо-

обмена у больных с первичным ФСГС в нативных 
почках. В одном неконтролируемом исследовании 
проведение плазмафереза у 11 пациентов с ФСГС, 
имеющих стероид- и ЦФА-резистентный НС, вы-
звало ремиссию у 8 пациентов (72%), при этом 
было выполнено в среднем 17 сеансов плазмафереза 
в течение 22 недель. У ответивших на лечение про-
теинурия снизилась в среднем с 5,8 до 0,9 г/сут [101].
Обсуждают возможный эффект липопротеи-

дов низкой плотности (ЛПНП)-афереза у больных 
с ФСГС и НС. Хотя механизм, с помощью которого 

реализуются полезные эффекты ЛПНП-афереза, 
плохо изучен, предполагают, что он осуществля-
ется через восстановление функции макрофагов, 
уменьшение прямого токсического действия липи-
дов на клубочки, снижение уровня окисленных ЛНП 
и провоспалительных факторов, C-реактивного 
белка, улучшение эндотелиальной функции и улуч-
шение микроциркуляции из-за удаления фибрино-
гена и других коагулянтов [102-105]. В исследова-
нии POLARIS (Prospective Observational Survey on 
the Long-Term Effects of  LDL Apheresis on Drug-
Resistant Nephrotic Syndrome) была оценена эффек-
тивность ЛПНП-афереза у 44 пациента с резистент-
ным к терапии НС, из них у 28 был диагностирован 
ФСГС, среднее количество процедур составило 
9,6±2,7. После курса лечения у 42,9% пациентов 
ФСГС была достигнута ремиссия, которая сохраня-
лась в течение 2 лет [106].
ЛПНП-аферез с использованием системы 

Liposorber® LA-15 с адсорбцией на декстран-суль-
фате, связанном с целлюлозой, применен у 7 боль-
ных в возрасте до 21 года с первичным ФСГС в на-
тивных почках (n=4) или возвратом заболевания 
в трансплантате (n=3) в проспективном многоцен-
тровом исследовании. Каждому пациенту проведено 
12 сеансов в течение 9 недель. У 1 из 7 пациентов 
(14,3%) была достигнута частичная ремиссия НС 
через один месяц, в то время как у 2 из 4 субъ-
ектов (50%) и 2 из 3 (66,7%) отмечена частич-
ная/полная ремиссия через 3 и 6 месяцев наблю-
дения, соответственно. Всего ремиссия достигнута 
у 5 из 7 пациентов. У 2 из них ремиссия сохранялась 
в течение двух лет наблюдения. У всех пациентов от-
мечено либо улучшение, либо стабилизация функ-
ции почек [107].

Заключение

Таким образом, фокальный сегментарный гломе-
рулосклероз является морфологическим вариантом 
гломерулопатии, в основе которого лежит поврежде-
ние подоцитов. Согласно современной концепции, 
патогенез первичного ФСГС связан с нарушением 
адаптивного иммунного ответа с дисбалансом раз-
личных подклассов Т-лимфоцитов, а также акти-

Таблица 2 |  Table 2

Эффективность применения блокаторов В7-1 (абатацепта/белатацепта) у больных ФСГС/БМИ

B7-1 inhibitors (abatacept/belatacept) in MCD/FSGS patients

Исследование Морфологический вариант, (n) Препарат/доза, количество введений ЧР, n (%) Не ответившие, 
n (%)

Alachkar N et al. 93 ФСГС (5) Абатацепт (1 введение 10 мг/кг, п/к), 
белатацепт (3 введения по 10 мг/кг) 0 5 (100)

Garin EH et al. 94 БМИ/ФСГС (2) в нативных почках
ФСГС возврат в трансплантате (3)

Абатацепт (1 или 2 введения; 10 мг/кг) или 
белатацепт (16 введений 5 мг/кг) 2 (40) 3 (60)

Alkandari O et al. 96 ФСГС (1) Абатацепт (3 введения, 10 мг/кг) 0 1 (100)

Grellier J et al. 97 ФСГС (5) Белатацепт (5 мг/кг ежемесячно) 2 (40) 3 (60)

Аббревиатуры: ФСГС – фокальный сегментарный гломерулосклероз, БМИ – болезнь минимальных изменений, ЧР – частичная ремиссия
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вацией В-лимфоцитов и возможной выработкой 
факторов проницаемости, повреждающих подоци-
тарный слой клубочков. Иммуносупрессивная те-
рапия ФСГС направлена на подавление активности 
иммунных клеток и может оказывать непосредствен-
ное влияние на подоциты.
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