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Ìîíîêëîíàëüíûå èììóíîãëîáóëèíû, à èìåííî èõ
êîìïîíåíòû â âèäå ëåãêèõ èëè òÿæåëûõ öåïåé, ÿâëÿ-
þòñÿ ïðîäóêòîì ôóíêöèîíèðîâàíèÿ êëîíà ïëàçìàòè-
÷åñêèõ êëåòîê è ìåäèàòîðàìè ñïåöèôè÷åñêèõ òêàíå-
âûõ èçìåíåíèé, íàáëþäàåìûõ ïðè ïëàçìîöèòàðíûõ
äèñêðàçèÿõ. Ïàòîãåííûé ýôôåêò ìîæåò ðåàëèçîâû-
âàòüñÿ íåñêîëüêèìè ïóòÿìè: óâåëè÷åíèåì êîíöåíòðà-
öèè ìîëåêóë ìîíîêëîíàëüíîãî èììóíîãëîáóëèíà,
èçìåíåíèåì èõ ôèçèêî-õèìè÷åñêèõ ñâîéñòâ èëè æå
ñî÷åòàíèåì ýòèõ ôàêòîðîâ îäíîâðåìåííî. Òåðìèíîì
«ïëàçìîöèòàðíàÿ äèñêðàçèÿ» ïðèíÿòî îáîçíà÷àòü
ëþáîå íàðóøåíèå ôóíêöèè ïëàçìàòè÷åñêèõ êëåòîê,
ñîïðîâîæäàþùååñÿ, êàê ïðàâèëî, ïðîäóêöèåé àíî-
ìàëüíûõ ïî êîëè÷åñòâó è êà÷åñòâó èììóíîãëîáóëèíîâ
èëè èõ êîìïîíåíòîâ [3, 7]. Äëÿ òàêîãî ïàòîëîãè÷åñêî-
ãî áåëêà – ìîíîêëîíàëüíîãî èììóíîãëîáóëèíà – ïðè-
ìåíÿåòñÿ òåðìèí «ïàðàïðîòåèí». Ïîðàæåíèå òêàíè
ïî÷êè ïðè ïëàçìîöèòàðíûõ äèñêðàçèÿõ èìååò íå-
ñêîëüêî ôîðì: àìèëîèäíàÿ è íåàìèëîèäíàÿ ôîðìû
îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ è
íåôðîïàòèÿ Áåíñ-Äæîíñà.

Àìèëîèäíàÿ ôîðìà îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ
èììóíîãëîáóëèíîâ – ýòî «ïåðâè÷íûé» àìèëîèäîç,
èëè AL-àìèëîèäîç. Íåàìèëîèäíàÿ ôîðìà îòëîæåíèÿ
ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ îáîçíà÷àåòñÿ
îáùåïðèíÿòîé àááðåâèàòóðîé MIDD (monoclonal im-
munoglobulin deposition disease). Èçâåñòíî, ÷òî ïåðå-
÷èñëåííûå âûøå òðè âàðèàíòà ïîðàæåíèÿ òêàíè ïî÷-
êè ïðè ïëàçìîöèòàðíûõ äèñêðàçèÿõ ìîãóò ðàçâèâàòü-
ñÿ êàê èçîëèðîâàííî, òàê è â ðàçëè÷íûõ ñî÷åòàíèÿõ
(ðèñ.) [5, 11, 21]. Ïî-âèäèìîìó, èìåííî ôèçèêî-õèìè-
÷åñêèå ñâîéñòâà öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ îïðåäåëÿ-
þò ôîðìó ïîðàæåíèÿ ïî÷åê [3, 7]. Ïðè íåôðîïàòèè
Áåíñ-Äæîíñà ëåãêèå öåïè ñòàíîâÿòñÿ íåðàñòâîðèìû-

ìè â ïðîñâåòå êàíàëüöåâ, ôîðìèðóÿ ïëîòíûå öèëèíä-
ðû. Ýòà ôîðìà ÿâëÿåòñÿ ðåçóëüòàòîì ñî÷åòàíèÿ ôóíê-
öèîíàëüíîé íàãðóçêè ïëàçìàòè÷åñêèõ êëåòîê è èçìå-
íåííûõ ôèçèêî-õèìè÷åñêèõ ñâîéñòâ ïàòîëîãè÷åñêîé
öåïè èììóíîãëîáóëèíà è òðåáóåò îäíîâðåìåííî
áîëüøîãî êîëè÷åñòâà ïàðàïðîòåèíà è åãî òåíäåíöèè
ê àãðåãàöèè ïðè îïðåäåëåííûõ ïîêàçàòåëÿõ êîíöåíò-
ðàöèè è pH â íåôðîíå ÷åëîâåêà. Ñëåäóåò îñîáî îòìå-
òèòü, ÷òî ñâîéñòâî ôîðìèðîâàòü àãðåãàòû, âåðîÿòíåå
âñåãî, íå çàâèñèò îò ñîñòàâà ïàðàïðîòåèíà – îí ìîæåò
áûòü ïðåäñòàâëåí îäíîé èç ëåãêèõ öåïåé, îäíîé èç
òÿæåëûõ öåïåé, à òàêæå ñî÷åòàíèåì ëåãêîé è òÿæåëîé
öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ [11, 21, 22, 27].

AL-àìèëîèäîç íà ñâåòîâîì óðîâíå õàðàêòåðèçóåò-
ñÿ äåïîíèðîâàíèåì âî âíåêëåòî÷íîì ìàòðèêñå è áà-
çàëüíûõ ìåìáðàíàõ òêàíè ïî÷êè êîíãî-ïîçèòèâíî-
ãî – ãîìîãåííîãî ìàòåðèàëà, îáëàäàþùåãî ñâîé-
ñòâîì äâîéíîãî ëó÷åïðåëîìëåíèÿ â ïîëÿðèçîâàííîì
ñâåòå. Íà óëüòðàñòðóêòóðíîì óðîâíå ýòîò ïàðàïðîòå-
èí èìååò îñîáóþ ôèáðèëëÿðíóþ ñòðóêòóðó. Â ïîäàâ-
ëÿþùåì áîëüøèíñòâå òàêèõ íàáëþäåíèé ïàòîëîãè-
÷åñêèì áåëêîâûì êîìïîíåíòîì ÿâëÿåòñÿ ëåãêàÿ öåïü
èììóíîãëîáóëèíîâ lambda (λ). Òåì íå ìåíåå áûëî
óñòàíîâëåíî, ÷òî àìèëîèä ìîæåò áûòü òàêæå ïðåä-
ñòàâëåí òÿæåëîé öåïüþ èììóíîãëîáóëèíîâ ëèáî ñî-
÷åòàíèåì ëåãêîé è òÿæåëîé öåïåé [3–5, 24].

MIDD íà ñâåòîâîì óðîâíå õàðàêòåðèçóåòñÿ äåïîíè-
ðîâàíèåì â áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ è âíåêëåòî÷íîì
ìàòðèêñå òêàíè ïî÷êè ãîìîãåííîãî êîíãî-íåãàòèâíî-
ãî ìàòåðèàëà (ïàðàïðîòåèíà), èìåþùåãî ìåëêîçåðíè-
ñòóþ óëüòðàñòðóêòóðó. Â ñîñòàâå ïàðàïðîòåèíà â ýòèõ
íàáëþäåíèÿõ ïðåîáëàäàåò ëåãêàÿ öåïü èììóíîãëîáó-
ëèíîâ kappa (κ). Ðåæå âñòðå÷àåòñÿ ñî÷åòàíèå ëåãêîé è
òÿæåëîé öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ, åùå ðåæå – òîëü-
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êî òÿæåëàÿ öåïü. Â ýòîé ñâÿçè ðàññìàòðèâàþò ñëåäóþ-
ùèå âàðèàíòû MIDD: 1) îòëîæåíèå ëåãêèõ öåïåé
(LCDD – light chain deposition disease); 2) îòëîæåíèå
ëåãêèõ è òÿæåëûõ öåïåé (LHCDD – light and heavy chain
deposition disease) è 3) îòëîæåíèå òÿæåëûõ öåïåé
(HCDD – heavy chain deposition disease) [4, 7, 9, 11, 27].

Ëåãêèå öåïè èììóíîãëîáóëèíîâ ïðè MIDD ïðåä-
ñòàâëåíû â ñîñòàâå äåïîçèòîâ ïàðàïðîòåèíà çíà÷è-
òåëüíî ÷àùå, ÷åì òÿæåëûå öåïè ëèáî ñî÷åòàíèå ëåã-
êèõ è òÿæåëûõ öåïåé. Ïåðâîíà÷àëüíîå ïðåäñòàâëåíèå
î ëåãêèõ öåïÿõ èììóíîãëîáóëèíîâ êàê î åäèíñòâåí-
íûõ ó÷àñòíèêàõ ïðîöåññà áûëî ðàñøèðåíî â ñâÿçè ñ
ïðèçíàíèåì äâóõ ôàêòîâ. Âî-ïåðâûõ, âûðàáîòêà íåêî-
òîðûõ òÿæåëûõ öåïåé ñ äåëåöèåé äîìåíîâ ïðèâîäèò
ê ðàçâèòèþ àìèëîèäîçà ñ îòëîæåíèåì òÿæåëûõ öåïåé
èëè ñî÷åòàííûì îòëîæåíèåì ëåãêîé è òÿæåëîé öåïåé
[4, 5, 21]. Âî-âòîðûõ, áûëî óñòàíîâëåíî, ÷òî ñîñòàâ êîí-
ãî-íåãàòèâíûõ (íåàìèëîèäíûõ) òêàíåâûõ äåïîçèòîâ
ìîæåò áûòü ïðåäñòàâëåí ëåãêîé öåïüþ èììóíîãëîáó-
ëèíîâ, ñî÷åòàíèåì ëåãêîé è òÿæåëîé öåïåé èëè òîëü-
êî òÿæåëîé öåïüþ [4, 5, 11, 16, 21, 23, 24].

Èç óïîìÿíóòûõ âûøå âàðèàíòîâ MIDD-âàðèàíò
LCDD ñóùåñòâåííî ïðåîáëàäàåò ïî êîëè÷åñòâó íàáëþ-
äåíèé, ïðè ýòîì ëåãêàÿ öåïü kappa îòêëàäûâàåòñÿ â
òêàíÿõ â òðè-÷åòûðå ðàçà ÷àùå, ÷åì ëåãêàÿ öåïü lambda
[2, 7, 16, 27, 28]. LCDD íà÷àëè ðàññìàòðèâàòü êàê ñàìî-
ñòîÿòåëüíóþ ôîðìó ïîðàæåíèÿ ïî÷åê â 1976 ã. Ïî-
çäíåå áûëè îïèñàíû íàáëþäåíèÿ äâóõ äðóãèõ âàðèàí-
òîâ MIDD – LHCDD è HCDD. Âñå òðè âàðèàíòà èìåþò
àíàëîãè÷íóþ ìîðôîëîãè÷åñêóþ êàðòèíó, ïàòîãåíåç è
ïðîãíîç. Ïðè MIDD îñíîâíîé ëîêàëèçàöèåé äåïîçè-
òîâ ïàðàïðîòåèíà â ïî÷êàõ ÿâëÿþòñÿ áàçàëüíûå ìåì-

áðàíû êàíàëüöåâ è êàïèëëÿðîâ êëóáî÷êîâ, â ìåíüøåé
ñòåïåíè – ìåçàíãèàëüíûé ìàòðèêñ, áàçàëüíûå ìåìá-
ðàíû ãëàäêîìûøå÷íûõ êëåòîê ñòåíîê àðòåðèé è èí-
òåðñòèöèé [4, 7–12, 27, 29, 30].

AL-àìèëîèäîç è MIDD, ïî-âèäèìîìó, áîëåå çàâèñè-
ìû îò îñîáåííîñòåé ñòðóêòóðû öåïåé èììóíîãëîáó-
ëèíîâ, íåæåëè íåôðîïàòèÿ Áåíñ-Äæîíñà, íàèáîëåå
õàðàêòåðíàÿ äëÿ ìíîæåñòâåííîé ìèåëîìû. Äåëî â òîì,
÷òî è AL-àìèëîèäîç è MIDD ìîãóò ðàçâèòüñÿ êàê ïðè
íàëè÷èè, òàê è ïðè îòñóòñòâèè ìíîæåñòâåííîé ìèå-
ëîìû [4, 5, 14, 21, 24, 27].

Íà ñåãîäíÿøíèé äåíü äèàãíîñòèêà MIDD âîçìîæ-
íà ïðè ïîëíîöåííîì ìîðôîëîãè÷åñêîì èññëåäîâà-
íèè íåôðîáèîïñèè. Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ ãèñòîëîãè-
÷åñêèå ïðèçíàêè MIDD ìîãóò áûòü âûÿâëåíû óæå ïðè
ñâåòîâîì ìèêðîñêîïè÷åñêîì èññëåäîâàíèè. Âìåñòå ñ
òåì äèàãíîç óñòàíàâëèâàåòñÿ òîëüêî ñ ïîìîùüþ èì-
ìóíîôëþîðåñöåíòíîãî èññëåäîâàíèÿ ñ èñïîëüçîâà-
íèåì àíòèòåë ê ëåãêèì öåïÿì èììóíîãëîáóëèíîâ kap-
pa è lambda, à òàêæå ê òÿæåëûì öåïÿì èììóíîãëîáó-
ëèíîâ alfa (α), mu (μ), gamma (γ). Ýëåêòðîííîå ìèêðî-
ñêîïè÷åñêîå èññëåäîâàíèå íåñåò öåííóþ èíôîðìà-
öèþ îá óëüòðàñòðóêòóðå äåïîçèòîâ [7, 9, 11, 18–20].
Èçâåñòíî, ÷òî MIDD èìååò îáùèå ÷åðòû ñ AL-àìèëîè-
äîçîì, à èìåííî: îáà ïðîöåññà ñîïðîâîæäàþòñÿ âíå-
êëåòî÷íûì îòëîæåíèåì ïàðàïðîòåèíà, ïðåäñòàâëåí-
íîãî àíîìàëüíûìè ëåãêèìè ëèáî òÿæåëûìè öåïÿìè
èììóíîãëîáóëèíîâ. Îäíàêî ïðè MIDD äåïîçèòû ïà-
ðàïðîòåèíà èìåþò ìåëêîãðàíóëÿðíóþ óëüòðàñòðóêòó-
ðó â îòëè÷èå îò èõ ôèáðèëëÿðíîé óëüòðàñòðóêòóðû
ïðè AL-àìèëîèäîçå. Âèäèìî, ïîýòîìó òèíêòîðèàëü-
íûå ãèñòîõèìè÷åñêèå ñâîéñòâà äåïîçèòîâ ïðè AL-

Ðèñ. Âàðèàíòû ïîðàæåíèÿ ïî÷åê ïðè ïëàçìîöèòàðíûõ äèñêðàçèÿõ
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àìèëîèäîçå è MIDD ïðèíöèïèàëüíî îòëè÷àþòñÿ [3–
5, 7, 18–20, 23, 24, 31].

Ïîïûòêè èçó÷èòü ïàòîãåíåç MIDD íà ñåãîäíÿø-
íèé äåíü ñôîêóñèðîâàíû íà äâóõ íàïðàâëåíèÿõ: íà
ïðè÷èíàõ îòëîæåíèÿ ïàðàïðîòåèíà â òêàíÿõ è ñòðóê-
òóðå ýòèõ äåïîçèòîâ. Íåêîòîðûå èññëåäîâàíèÿ, â
÷àñòíîñòè ëåãêèõ öåïåé, âûÿâèëè ñòðóêòóðíûå àíî-
ìàëèè, ÷àñòè÷íî îáúÿñíÿþùèå èõ òåíäåíöèþ ê äå-
ïîíèðîâàíèþ â áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ. Ìîëåêóëÿð-
íûå è êîíôèãóðàöèîííûå íàðóøåíèÿ â ëåãêèõ öåïÿõ,
ñïîñîáñòâóþùèå îòëîæåíèþ èõ â áàçàëüíûõ ìåìá-
ðàíàõ, äî ñèõ ïîð îñòàþòñÿ íåÿñíûìè, íåñìîòðÿ íà
òî, ÷òî ìíîãèå ïðèçíàêè èçó÷åíû – ðàçìåð, ãëèêîçè-
ëèðîâàíèå, ìîëåêóëÿðíûé âåñ è èçîýëåêòðè÷åñêàÿ
òî÷êà [4, 5, 21, 23, 24].

Ïðåäñòàâëÿåòñÿ, ÷òî âî âñåõ ñëó÷àÿõ MIDD â êðîâè
äîëæíû ïðèñóòñòâîâàòü öèðêóëèðóþùèå ëåãêèå èëè
òÿæåëûå öåïè ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ.
Òåì íå ìåíåå èõ óðîâåíü â ïëàçìå êðîâè ìîæåò áûòü
íèçêèì ëèáî âîîáùå íå îïðåäåëÿòüñÿ. Ñðåäè âîçìîæ-
íûõ ïðè÷èí ýòîãî ÿâëåíèÿ ðàññìàòðèâàþòñÿ íåñêîëü-
êî: áûñòðîå äåïîíèðîâàíèå ïàòîëîãè÷åñêîé öåïè â
òêàíÿõ, íèçêèé óðîâåíü åå ñèíòåçà ëèáî, íàîáîðîò,
áûñòðûé ïðîöåññ ðàçðóøåíèÿ [4, 5, 11, 21, 23, 24]. Â 30%
íàáëþäåíèé, ãäå íå óäàëîñü îáíàðóæèòü ïàðàïðîòåèí
â ïëàçìå êðîâè è ìî÷å, òîëüêî áèîñèíòåòè÷åñêèå èñ-
ñëåäîâàíèÿ ïëàçìàòè÷åñêèõ êëåòîê êîñòíîãî ìîçãà
ïîìîãëè ïîäòâåðäèòü âûðàáîòêó ïàðàïðîòåèíà [3–5].

Îáùèå êëèíè÷åñêèå è ìîðôîëîãè÷åñêèå ïðèçíà-
êè, ðàñïðåäåëåíèå äåïîçèòîâ â òêàíÿõ è ïðåäøåñòâåí-
íèêè ïàðàïðîòåèíà ïîçâîëÿþò ïðåäïîëîæèòü, ÷òî AL-
àìèëîèäîç è MIDD èìåþò îáùèé ïàòîãåíåç. Ïðè ýòîì
îòñóòñòâèå îðãàíèçîâàííîé ôèáðèëëÿðíîé óëüòðà-
ñòðóêòóðû è Ð-êîìïîíåíòà àìèëîèäà ïðè MIDD îçíà-
÷àåò, ÷òî ñòðóêòóðíûå ðàçëè÷èÿ â ïîõîæèõ, íî íå
èäåíòè÷íûõ áåëêàõ ïðèâîäÿò ê ðàçëè÷èÿì è â èõ òðå-
òè÷íîé ñòðóêòóðå [3–5, 23, 24]. Êðîìå òîãî, ôàêòîðû,
ïðåïÿòñòâóþùèå ïðîõîæäåíèþ ïàðàïðîòåèíà ÷åðåç
ãëîìåðóëÿðíûé ôèëüòðóþùèé áàðüåð, òàêæå ìîãóò
ïðåäðàñïîëàãàòü ê îòëîæåíèþ åãî â òêàíÿõ. Â ñëó÷à-
ÿõ, êîãäà ïàòîëîãè÷åñêèå ëåãêèå öåïè èìåþò êðóïíûå
ðàçìåðû, ÷ðåçìåðíîå ãëèêîçèëèðîâàíèå ïðèâîäèò ê
ôîðìèðîâàíèþ ñòàáèëüíûõ ïîëèìåðîâ, íå ãîòîâûõ
ïðîéòè ôèëüòðóþùèé áàðüåð. À â ñëó÷àÿõ, êîãäà ëåã-
êèå öåïè íîðìàëüíûõ ðàçìåðîâ, çàìåíà àìèíîêèñëîò
â ðàçëè÷íûõ ó÷àñòêàõ áåëêîâîé ìîëåêóëû îáðàçóåò
ãèäðîôîáíûå äîìåíû, áëàãîïðèÿòñòâóþùèå àãðåãà-
öèè ëåãêèõ öåïåé è èõ îòëîæåíèþ â òêàíÿõ [4, 5]. Ñâÿçü
ìåæäó ïðîäóêöèåé ìîíîêëîíàëüíîãî èììóíîãëîáóëè-
íà è åãî òêàíåâûìè äåïîçèòàìè î÷åâèäíà, íî ïàòîãå-
íåòè÷åñêàÿ ðîëü ìîëåêóëÿðíûõ àíîìàëèé â ïðîöåññå
ôîðìèðîâàíèÿ òêàíåâûõ îòëîæåíèé îñòàåòñÿ íåÿñ-
íîé. Äîñòîâåðíî îïðåäåëåíî, ÷òî êðàåóãîëüíûì êàì-
íåì â ýòîì ïðîöåññå ÿâëÿåòñÿ èìåííî êà÷åñòâî ñàìèõ
ïàòîëîãè÷åñêèõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ, íåæåëè
êàêèå-ëèáî àíîìàëèè âíåêëåòî÷íîãî ìàòðèêñà, ñïî-
ñîáñòâóþùèå èõ îòëîæåíèþ [3–5, 7, 21, 23, 24].

MIDD – ýòî ñèñòåìíàÿ ïàòîëîãèÿ, ñîïðîâîæäàþùà-
ÿñÿ îòëîæåíèåì àíîìàëüíîé öåïè ìîíîêëîíàëüíîãî
èììóíîãëîáóëèíà â áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ ñ ïðåèìó-
ùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì òêàíè ïî÷åê. Íà âòîðîì ìå-
ñòå ïî ñòåïåíè óÿçâèìîñòè íàõîäÿòñÿ ñåðäöå è ïå÷åíü.
Ïî ýòîé ïðè÷èíå, êàê ïðàâèëî, äîìèíèðóåò êëèíè÷åñ-

êàÿ êàðòèíà, ñâÿçàííàÿ ñ ïîðàæåíèåì ïî÷åê. Ïðîòåè-
íóðèÿ ïðåäñòàâëåíà â ïîäàâëÿþùåì áîëüøèíñòâå íà-
áëþäåíèé – íåñåëåêòèâíàÿ, äîñòèãàåò óðîâíÿ íåôðî-
òè÷åñêîãî ñèíäðîìà â 25–50% ñëó÷àåâ. Ëåãêèå öåïè â
ìî÷å îïðåäåëÿþòñÿ, íî ñîñòàâëÿþò íå áîëåå 15% áåë-
êà â ìî÷å. Ïî÷å÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü òàêæå íàáëþäà-
åòñÿ áîëåå ÷åì ó 80% ïàöèåíòîâ, è õàðàêòåðíûì ÿâëÿ-
åòñÿ áûñòðîå ñíèæåíèå ôóíêöèè ïî÷åê [4, 7, 8, 11, 12,
16, 17, 23, 26, 27, 29, 30].

Êàðäèîëîãè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ ïðè MIDD áûëè
îïèñàíû áîëåå ÷åì â 80% ñëó÷àåâ. Ïîñêîëüêó ìíîãèå
ïàöèåíòû íàõîäèëèñü â âîçðàñòå, îòíîñÿùåì èõ ê
ãðóïïå ðèñêà ïî äðóãèì ôîðìàì ñåðäå÷íîé ïàòîëî-
ãèè, òî íåÿñíî, êàêóþ äîëþ ýòèõ íàáëþäåíèé äîñòî-
âåðíî ìîæíî îòíåñòè ê êàðäèàëüíîé ôîðìå MIDD.
Ëåãêàÿ äèñôóíêöèÿ ïå÷åíè ïðè MIDD âñòðå÷àåòñÿ îò-
íîñèòåëüíî ÷àñòî. Êàê ïðàâèëî, îíà çàêëþ÷àåòñÿ â íå-
çíà÷èòåëüíîì ïîâûøåíèè àêòèâíîñòè òðàíñàìèíàç.
Â òî æå âðåìÿ îïèñàíû íåñêîëüêî ñëó÷àåâ ñ ãåïàòîìå-
ãàëèåé, ïîðòàëüíîé ãèïåðòåíçèåé è ïå÷åíî÷íîé íå-
äîñòàòî÷íîñòüþ ïðè îòñóòñòâèè äðóãèõ âîçìîæíûõ
ïðè÷èí äëÿ òàêèõ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé, êðîìå
MIDD [1, 3, 4, 11, 12, 17, 27].

Ïîìèìî ïîðàæåíèÿ ïî÷åê, ñåðäöà è ïå÷åíè çàðå-
ãèñòðèðîâàíû ñëó÷àè ñ ïîðàæåíèåì êèøå÷íèêà, ïå-
ðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ, ëåãêèõ, ñêåëåòíûõ ìûøö, êàð-
ïàëüíûõ òóííåëåé, ñóñòàâîâ, ñëþííûõ æåëåç, êîæè.
Òàêàÿ ñèñòåìíîñòü ïîðàæåíèÿ ÷ðåçâû÷àéíî ñáëèæà-
åò MIDD è AL-àìèëîèäîç. Â ñâÿçè ñ ýòèì ñ÷èòàëîñü, ÷òî
áèîïñèÿ êîæè ìîæåò ñëóæèòü äîñòàòî÷íûì äèàãíîñ-
òè÷åñêèì ìåòîäîì äëÿ MIDD, ïðåäóïðåæäàþùèì íå-
îáõîäèìîñòü áèîïñèè âíóòðåííèõ îðãàíîâ. Íî èññëå-
äîâàíèå áîëüøîãî êîëè÷åñòâà ïàöèåíòîâ ïîêàçàëî
íèçêóþ ÷àñòîòó âûÿâëåíèÿ äåïîçèòîâ ìîíîêëîíàëü-
íûõ èììóíîãëîáóëèíîâ â êîæå. Èìåííî ïîýòîìó ìîð-
ôîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå êîæíîãî ëîñêóòà íà ñå-
ãîäíÿøíèé äåíü íå ðàññìàòðèâàåòñÿ â êà÷åñòâå ñêðè-
íèíãîâîé äèàãíîñòè÷åñêîé ïðîöåäóðû [4, 5, 11, 27].

Ìíîæåñòâåííàÿ ìèåëîìà ÿâëÿåòñÿ íàèáîëåå òÿæå-
ëîé è íàèáîëåå ÷àñòîé ôîðìîé ïëàçìîöèòàðíîé äèñ-
êðàçèè, ëåæàùåé â îñíîâå ðàçâèòèÿ MIDD ïðèìåðíî
â 60% ñëó÷àåâ [4, 6–9, 11, 15, 22, 25, 27]. Ïîýòîìó MIDD
ÿâëÿåòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî áîëåçíüþ ëþäåé ïîæèëî-
ãî âîçðàñòà. Ïðèìåðíî ó 40% ïàöèåíòîâ ìíîæåñòâåí-
íàÿ ìèåëîìà íå âûÿâëÿåòñÿ íà ìîìåíò áèîïñèéíîãî
èññëåäîâàíèÿ ïî÷êè – îïðåäåëÿåòñÿ ëèáî íîðìàëüíàÿ
êàðòèíà êîñòíîãî ìîçãà, ëèáî ëåãêèé ïëàçìîöèòîç â
ïðåäåëàõ ïðèíÿòîãî ïîãðàíè÷íîãî çíà÷åíèÿ (äî 10%).
Êðîìå òîãî, çà÷àñòóþ âûÿâëÿåòñÿ èëè íèçêèé óðîâåíü
ìîíîêëîíàëüíîãî èììóíîãëîáóëèíà (ïàðàïðîòåèíà)
â êðîâè, èëè òàêîâîé âîîáùå îïðåäåëèòü íå óäàåòñÿ
[3–5, 7, 11, 16]. Íà ìîìåíò áèîïñèéíîãî èññëåäîâàíèÿ
ïðèìåðíî ó 30% ïàöèåíòîâ ïàðàïðîòåèí â ïëàçìå êðî-
âè èëè ìî÷å íå âûÿâëÿåòñÿ [4, 16].

Ïàòîëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ, îáíàðóæèâàåìûå íà
ñâåòîâîì óðîâíå ïðè MIDD, íå îäíîòèïíû. Êëóáî÷êè
ìîãóò âûãëÿäåòü èíòàêòíûìè ëèáî èìåòü êàêóþ-ëèáî
ñòåïåíü ìåçàíãèàëüíûõ èçìåíåíèé. ×àùå äðóãèõ
âñòðå÷àåòñÿ êàðòèíà äèôôóçíîé íîäóëÿðíîé ãëîìå-
ðóëîïàòèè, ïðè êîòîðîé îïðåäåëÿåòñÿ óçëîâàòûé âèä
êëóáî÷êîâ çà ñ÷åò íåðàâíîìåðíîãî óâåëè÷åíèÿ êîëè-
÷åñòâà ìåçàíãèàëüíîãî ìàòðèêñà ñ ðàçëè÷íîé ñòåïå-
íüþ åãî êëåòî÷íîñòè [4, 7, 8–13, 16, 28, 30]. Íîäóëÿð-
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íóþ ãëîìåðóëîïàòèþ ïðè MIDD ñëåäóåò äèôôåðåíöè-
ðîâàòü ñ äðóãèìè âèäàìè ïàòîëîãèè êëóáî÷êîâ ñî
ñõîäíûìè ñâåòîîïòè÷åñêèìè èçìåíåíèÿìè èõ ñòðóê-
òóðû – äèàáåòè÷åñêèì ãëîìåðóëîñêëåðîçîì, ìåìáðà-
íîïðîëèôåðàòèâíûì ãëîìåðóëîíåôðèòîì (ÌÏÃÍ),
àìèëîèäîçîì, èììóíîòàêòîèäíûì ãëîìåðóëîíåôðè-
òîì. Íîäóëÿðíàÿ ãëîìåðóëîïàòèÿ ïðè MIDD íåðåäêî
ñîïðîâîæäàåòñÿ ôîðìèðîâàíèåì ìèêðîàíåâðèçì êà-
ïèëëÿðîâ êëóáî÷êîâ, ÷òî åùå áîëüøå óñèëèâàåò åå ãè-
ñòîëîãè÷åñêîå ñõîäñòâî ñ ïîðàæåíèåì êëóáî÷êîâ ïðè
ñàõàðíîì äèàáåòå.

Êîíãî-íåãàòèâíûå, PAS-ïîçèòèâíûå, ôóêñèíî-
ôèëüíûå áåëêîâûå îòëîæåíèÿ â áàçàëüíûõ ìåìáðà-
íàõ êàíàëüöåâ, ñîîòâåòñòâóþùèå îäíîé èç ëåãêèõ
ëèáî òÿæåëûõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ, ÿâëÿþòñÿ
÷àñòîé íàõîäêîé ïðè ñâåòîâîì ìèêðîñêîïè÷åñêîì
èññëåäîâàíèè, íî ñòåïåíü âûðàæåííîñòè è ðàñïðîñ-
òðàíåííîñòè ýòîãî ïðèçíàêà ñèëüíî âàðüèðóåò. Äå-
ïîíèðîâàíèå ïàðàïðîòåèíà ïðèâîäèò ê óòîëùåíèþ
áàçàëüíûõ ìåìáðàí êàíàëüöåâ, ÷òî îïÿòü æå óñèëè-
âàåò ñõîäñòâî ñ èçìåíåíèÿìè ïðè ñàõàðíîì äèàáåòå.
Â ñâîþ î÷åðåäü, îòñóòñòâèå ñìîðùèâàíèÿ áàçàëüíîé
ìåìáðàíû êàíàëüöåâ ïðè íàëè÷èè óòîëùåíèÿ äàåò
âîçìîæíîñòü ïðîâåñòè äèôôåðåíöèàëüíóþ äèàãíî-
ñòèêó ñ àòðîôèåé êàíàëüöåâ [7, 9, 11]. Ñïåöèôè÷åñ-
êèõ òóáóëîèíòåðñòèöèàëüíûõ èçìåíåíèé äëÿ MIDD
íà ñâåòîîïòè÷åñêîì óðîâíå íå ñóùåñòâóåò, õîòÿ è
îïèñàíû èíòåðñòèöèàëüíûå äåïîçèòû, àíàëîãè÷íûå
òàêîâûì â áàçàëüíîé ìåìáðàíå êàíàëüöåâ. Â áàçàëü-
íûõ ìåìáðàíàõ ãëàäêîìûøå÷íûõ êëåòîê ñòåíîê àð-
òåðèé òàêæå îïðåäåëÿþòñÿ âûøåîïèñàííûå äåïîçè-
òû [4, 7, 9, 11, 13, 16, 27, 28].

Îïðåäåëåííî è ñ óòî÷íåíèåì ñîñòàâà äåïîçèòîâ
ïàðàïðîòåèíà äèàãíîç MIDD óñòàíàâëèâàåòñÿ íà îñ-
íîâàíèè èììóíîôëþîðåñöåíòíîãî èññëåäîâàíèÿ,
ïîçâîëÿþùåãî âûÿâëÿòü îòëîæåíèå ïàòîëîãè÷åñêèõ
ëåãêèõ è/èëè òÿæåëûõ öåïåé ìîíîêëîíàëüíîãî èììó-
íîãëîáóëèíà â áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ è äðóãèõ âíåêëå-
òî÷íûõ ñòðóêòóðàõ òêàíè ïî÷êè. ×àùå âñåãî, êàê óæå
áûëî îòìå÷åíî, ïàðàïðîòåèí ïðåäñòàâëåí ëåãêîé öå-
ïüþ kappa. Ëåãêàÿ öåïü lambda âñòðå÷àåòñÿ â íåñêîëü-
êî ðàç ðåæå. Ñî÷åòàíèå ëåãêîé è òÿæåëîé öåïåé ïî
ñðàâíåíèþ ñ èçîëèðîâàííûì îòëîæåíèåì ëåãêîé
öåïè kappa òàêæå îòìå÷àåòñÿ ñóùåñòâåííî ðåæå. Ñà-
ìûì ðåäêèì âàðèàíòîì ÿâëÿåòñÿ äåïîíèðîâàíèå òÿ-
æåëîé öåïè èììóíîãëîáóëèíà [4, 7, 9, 11, 16]. Èìåí-
íî ïîýòîìó ïîëíîöåííîå ìîðôîëîãè÷åñêîå èññëåäî-
âàíèå íåôðîáèîïñèè òðåáóåò, ÷òîáû ïàíåëü ðåàãåí-
òîâ äëÿ èììóíîôëþîðåñöåíòíîãî èññëåäîâàíèÿ
âêëþ÷àëà àíòèòåëà ê îáåèì ëåãêèì öåïÿì èììóíîãëî-
áóëèíîâ – kappa è lambda. Âûÿâëÿåìàÿ ýêñïðåññèÿ ïà-
òîëîãè÷åñêîé öåïè ìîíîêëîíàëüíîãî èììóíîãëîáó-
ëèíà ïðè MIDD íåïðåðûâíàÿ, èëè ëèíåéíàÿ, äèôôóç-
íàÿ è èíòåíñèâíàÿ. Ýêñïðåññèÿ ïàðàïðîòåèíà â áà-
çàëüíûõ ìåìáðàíàõ êàíàëüöåâ îáû÷íî áîëåå èíòåí-
ñèâíàÿ, ÷åì â ãëîìåðóëÿðíûõ áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ,
ìåçàíãèàëüíîì ìàòðèêñå è áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ
ãëàäêîìûøå÷íûõ êëåòîê [4, 7, 9, 11, 16]. Òàê íàçûâàå-
ìûå äîáàâî÷íûå ïðîòåèíû, ïîñòîÿííî àññîöèèðóþ-
ùèåñÿ ñ AL-àìèëîèäîçîì, – P-êîìïîíåíò àìèëîèäà,
àïîëèïîïðîòåèí Å, óáèêâèòèí – îòñóòñòâóþò â íåàìè-
ëîèäíûõ äåïîçèòàõ ïðè MIDD [3–5, 11, 23, 24]. Åñëè
àíòèãåííûå ñâîéñòâà àíîìàëüíîé èììóíîãëîáóëèíî-

âîé öåïè ñîõðàíåíû è â äèàãíîñòè÷åñêîé ïàíåëè äëÿ
èììóíîôëþîðåñöåíòíîãî èññëåäîâàíèÿ íåôðîáèîï-
ñèé èñïîëüçóþòñÿ àíòèòåëà ê ëåãêèì è òÿæåëûì öåïÿì
èììóíîãëîáóëèíîâ, òî ìîðôîëîãó, êàê ïðàâèëî, íåò
íóæäû ïðîâîäèòü äèôôåðåíöèàëüíóþ äèàãíîñòèêó.
Íå ñóùåñòâóåò äðóãèõ ïîðàæåíèé âíóòðåííèõ îðãà-
íîâ, õàðàêòåðèçóþùèõñÿ âíåêëåòî÷íûì îòëîæåíèåì
ëåãêèõ è/èëè òÿæåëûõ öåïåé ìîíîêëîíàëüíûõ èììó-
íîãëîáóëèíîâ, çà èñêëþ÷åíèåì MIDD êàê ïðîÿâëåíèÿ
ïëàçìîöèòàðíîé äèñêðàçèè. Íàïðîòèâ, åñëè îïèðàòü-
ñÿ òîëüêî íà ðåçóëüòàòû ñâåòîâîãî ìèêðîñêîïè÷åñêî-
ãî èññëåäîâàíèÿ, òî äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîñòè-
÷åñêèé ðÿä îêàæåòñÿ äîâîëüíî äëèííûì, ïîñêîëüêó íà
ýòîì óðîâíå ïðîÿâëåíèÿ MIDD íåñïåöèôè÷íû è âà-
ðèàáåëüíû.

Íà óëüòðàñòðóêòóðíîì óðîâíå ïðè MIDD â õîäå
ýëåêòðîííî-ìèêðîñêîïè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ ñ ðàç-
íîé ñòåïåíüþ ïîñòîÿíñòâà îïðåäåëÿþòñÿ ìåëêîãðà-
íóëÿðíûå ýëåêòðîííî-ïëîòíûå äåïîçèòû â áàçàëüíûõ
ìåìáðàíàõ êëóáî÷êîâ, êàíàëüöåâ, ãëàäêîìûøå÷íûõ
êëåòîê àðòåðèé, â ìåçàíãèàëüíîì ìàòðèêñå è èíòåð-
ñòèöèè [4, 11, 16, 18, 32]. Â ãëîìåðóëÿðíîé áàçàëüíîé
ìåìáðàíå ìåëêîãðàíóëÿðíûé ýëåêòðîííî-ïëîòíûé
ìàòåðèàë ëîêàëèçóåòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî âäîëü âíóò-
ðåííåé åå ÷àñòè, îáðàùåííîé ê ýíäîòåëèàëüíîé âûñ-
òèëêå êàïèëëÿðîâ êëóáî÷êà, òîãäà êàê ïðè ëîêàëèçà-
öèè â òóáóëÿðíîé áàçàëüíîé ìåìáðàíå – âäîëü íàðóæ-
íîé åå ÷àñòè, îáðàùåííîé ê èíòåðñòèöèþ [7, 11, 32].
Îäíàêî íàäî çàìåòèòü, ÷òî òàêîé ìåëêîãðàíóëÿðíûé
ýëåêòðîííî-ïëîòíûé ìàòåðèàë, ñîîòâåòñòâóþùèé èì-
ìóíîôëþîðåñöåíòíîé ýêñïðåññèè ïàðàïðîòåèíà, îï-
ðåäåëÿåòñÿ ïðè MIDD äàëåêî íå âñåãäà [7, 9, 11, 20].
Ìåëêîãðàíóëÿðíàÿ óëüòðàñòðóêòóðà äåïîçèòîâ ïàðà-
ïðîòåèíà ïðè âñåõ òðåõ âàðèàíòàõ MIDD – LCDD,
LHCDD è HCDD – èäåíòè÷íà [4, 7, 9, 11, 16]. Êðîìå òîãî,
â êëóáî÷êàõ ÷àñòî âûÿâëÿåòñÿ òàêîé íåñïåöèôè÷åñêèé
ïðèçíàê, êàê ðàñïëàñòûâàíèå îòðîñòêîâ âèñöåðàëüíûõ
ýïèòåëèàëüíûõ êëåòîê (íîæåê ïîäîöèòîâ) ðàçëè÷íîé
ñòåïåíè ðàñïðîñòðàíåíèÿ è âûðàæåííîñòè [4, 7, 9, 11,
16, 20, 23, 24, 31].

Ñëåäóåò ïîä÷åðêíóòü, ÷òî âî ìíîãèõ ñëó÷àÿõ ïðè
MIDD îòñóòñòâóþò õàðàêòåðíûå ñâåòîîïòè÷åñêèå è
óëüòðàñòðóêòóðíûå èçìåíåíèÿ, ïîýòîìó íàèáîëåå èí-
ôîðìàòèâíûì ìåòîäîì ìîðôîëîãè÷åñêîãî èññëåäî-
âàíèÿ ÿâëÿåòñÿ èììóíîôëþîðåñöåíòíàÿ ìèêðîñêîïèÿ
[4, 7, 9, 11]. Îäíàêî è ýòîò ìåòîä íå ëèøåí ìèíóñîâ.
Áûëî âûÿñíåíî, ÷òî ïåðâîíà÷àëüíàÿ àíîìàëüíàÿ
ñòðóêòóðà ïàòîëîãè÷åñêîé öåïè èììóíîãëîáóëèíà
èëè æå åå ïîñëåäóþùàÿ òðàíñôîðìàöèÿ óæå íà ìåñòå
â òêàíÿõ ìîãóò ïðèâîäèòü ê ëîæíîîòðèöàòåëüíîìó
ðåçóëüòàòó èììóíîôëþîðåñöåíòíîãî èññëåäîâàíèÿ
ïî ïðè÷èíå èçìåíåííîãî âçàèìîäåéñòâèÿ ïàòîëîãè-
÷åñêîé öåïè èììóíîãëîáóëèíà ñ àíòèòåëîì, à òàêæå
ïî ïðè÷èíå êà÷åñòâà ïîñëåäíåãî. Ýòîò ôåíîìåí áûë
îáíàðóæåí, â ÷àñòíîñòè, äëÿ ëåãêèõ öåïåé kappa è
lambda [4, 21]. Â ýòîé ñâÿçè äëÿ ïîâûøåíèÿ äèàãíîñ-
òè÷åñêîé äîñòîâåðíîñòè èììóíîôëþîðåñöåíòíîãî
èññëåäîâàíèÿ ðåêîìåíäóåòñÿ èñïîëüçîâàòü àíòèòåëà
îò íåñêîëüêèõ ôèðì-ïðîèçâîäèòåëåé [4, 7, 11].

Èòàê, îïðåäåëÿþùèì äëÿ äèàãíîñòèêè MIDD â ïî÷-
êàõ ÿâëÿåòñÿ ëèíåéíûé õàðàêòåð ýêñïðåññèè ïàðàïðî-
òåèíà ïðè èììóíîôëþîðåñöåíòíîì èññëåäîâàíèè,
äèôôóçíîå ðàñïðåäåëåíèå äåïîçèòîâ â òêàíè ïî÷åê è
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èõ ñîñòàâ [4, 7, 9, 11, 16]. Ïðèìåíåíèå èììóíîôëþî-
ðåñöåíòíîãî èññëåäîâàíèÿ ñ àíòèòåëàìè ê ëåãêèì öå-
ïÿì èììóíîãëîáóëèíîâ è ýëåêòðîííî-ìèêðîñêîïè-
÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ íà ìàòåðèàëå íåôðîáèîïñèé
äëÿ äèàãíîñòèêè çàáîëåâàíèé ïî÷åê îáåñïå÷èâàåò
äîñòîâåðíóþ äèàãíîñòèêó MIDD. Îíà îñíîâûâàåòñÿ íà
âûÿâëåíèè êîíãî-íåãàòèâíûõ, ãîìîãåííûõ òêàíåâûõ
äåïîçèòîâ, ðåàãèðóþùèõ ñ àíòèòåëàìè ê åäèíñòâåí-
íîé ëåãêîé èëè òÿæåëîé öåïè èììóíîãëîáóëèíîâ è
èìåþùèõ õàðàêòåðíóþ ìåëêîãðàíóëÿðíóþ óëüòðà-
ñòðóêòóðó [4, 7, 9, 11, 20, 23, 24].

Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ ó îäíîãî ïàöèåíòà â ðàçëè÷-
íûõ ó÷àñòêàõ îäíîãî îðãàíà èëè â ðàçíûõ îðãàíàõ
âûÿâëÿþòñÿ êàê íåàìèëîèäíûå, òàê è àìèëîèäíûå îò-
ëîæåíèÿ ïàðàïðîòåèíà. Èíîãäà äâà òèïà äåïîçèòîâ
ìîãóò ÷åðåäîâàòüñÿ â îäíîì è òîì æå ìåñòå. Ñìåøàí-
íàÿ ôîðìà îòëîæåíèé, âîçìîæíî, áîëåå ÷àñòà, ÷åì
ïðåäñòàâëÿëîñü äî ñèõ ïîð, èç-çà î÷åíü íåðàâíîìåð-
íîãî ðàñïðåäåëåíèÿ àìèëîèäíûõ äåïîçèòîâ è îòñóò-
ñòâèÿ äîñòàòî÷íîãî êîëè÷åñòâà àäåêâàòíîãî ïî îáúå-
ìó äèàãíîñòè÷åñêîãî ìàòåðèàëà äëÿ áîëåå øèðîêî-
ãî èçó÷åíèÿ ýòîé ïðîáëåìû [3, 5, 11, 23, 24]. Ñîñòàâ
ïàðàïðîòåèíà ïðè AL-àìèëîèäîçå è MIDD îòëè÷àåò-
ñÿ. Â ïåðâîì ñëó÷àå îí â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ïðåä-
ñòàâëåí ëåãêîé öåïüþ λ, òîãäà êàê ëåãêàÿ öåïü κ äîìè-
íèðóåò âî âòîðîì. Îñòàåòñÿ íåÿñíûì, îòðàæàåò ëè îä-
íîâðåìåííîå ðàçâèòèå îáåèõ ôîðì äåïîíèðîâàíèÿ
ïàðàïðîòåèíà íåîäèíàêîâîñòü óòèëèçàöèè öåïåé èì-
ìóíîãëîáóëèíîâ â ðàçëè÷íûõ îðãàíàõ è òêàíÿõ èëè
ïîäîáíûå íàáëþäåíèÿ ÿâëÿþòñÿ ñî÷åòàíèåì äâóõ ñà-
ìîñòîÿòåëüíûõ çàáîëåâàíèé [3–5, 11, 21, 23, 24].

Ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî ïðîãíîç ïðè MIDD áîëåå âàðèàáå-
ëåí, ÷åì îäíîçíà÷íî íåáëàãîïðèÿòíûé ïðîãíîç ïðè
AL-àìèëîèäîçå [5, 9, 11, 16, 17, 27]. Ïðîãíîç ïàöèåí-
òîâ ñ MIDD îïðåäåëÿåòñÿ òÿæåñòüþ ïëàçìîöèòàðíîé
äèñêðàçèè, ëåæàùåé â îñíîâå çàáîëåâàíèÿ, è ñòåïå-
íüþ ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè íà ìîìåíò ïîñòà-
íîâêè äèàãíîçà. Äëÿ MIDD ïîêàçàòåëü ïÿòèëåòíåé âû-
æèâàåìîñòè ïàöèåíòîâ â 1,5–2 ðàçà ëó÷øå, ÷åì «âû-
æèâàåìîñòü» ïî÷êè êàê îðãàíà. Ó öåëîãî ðÿäà ïàöè-
åíòîâ ñ MIDD ìíîæåñòâåííàÿ ìèåëîìà íå ðàçâèâàåò-
ñÿ â òå÷åíèå ìíîãèõ ìåñÿöåâ è äàæå ìíîãèõ ëåò [3–5,
7, 11, 16, 17, 27].

Íåîáõîäèìî îòìåòèòü, ÷òî ïðåäïðèíÿòîå ëå÷åíèå
ìåëôàëàíîì è ïðåäíèçîëîíîì ñ öåëüþ ïîäàâëåíèÿ
ïðîäóêöèè ïàðàïðîòåèíà ïîêà íå ñîïðîâîæäàåòñÿ
äîñòîâåðíûì ïîçèòèâíûì âëèÿíèåì íà ïðîãíîç.
Òðàíñïëàíòàöèÿ ïî÷êè ó ïàöèåíòîâ ñ MIDD ðàññìàò-
ðèâàåòñÿ êàê íàèëó÷øèé âàðèàíò ëå÷åíèÿ. Òåì íå ìå-
íåå ðåöèäèâ â òðàíñïëàíòàòå ðàçâèâàåòñÿ áîëåå ÷åì â
ïîëîâèíå ñëó÷àåâ ñïóñòÿ 1–5 ëåò [4, 5, 16, 23, 24].

Ðàííÿÿ äèàãíîñòèêà è ñâîåâðåìåííî íà÷àòîå ëå÷å-
íèå ïëàçìîöèòàðíîé äèñêðàçèè ìîãóò ñóùåñòâåííî
çàìåäëèòü òå÷åíèå MIDD. Äèàãíîç MIDD ìîæíî ïðåä-
ïîëîæèòü ó ëþáîãî ïàöèåíòà ïðè ñî÷åòàíèè íåôðî-
òè÷åñêîãî ñèíäðîìà è ãèïîãàììàãëîáóëèíåìèè, îäíà-
êî ïîìíÿ ïðè ýòîì, ÷òî òàêàÿ æå êîìáèíàöèÿ íàáëþ-
äàåòñÿ è ïðè AL-àìèëîèäîçå. Àíàëîãè÷íî ýòîìó íàëè-
÷èå êàðäèàëüíûõ ñèìïòîìîâ ñ ÝÊÃ-íàõîäêàìè, ñâèäå-
òåëüñòâóþùèìè î äèàñòîëè÷åñêîé äèñôóíêöèè, â êîì-
áèíàöèè ñ âûÿâëåíèåì ìîíîêëîíàëüíîãî èììóíîãëî-
áóëèíà â êðîâè è ìî÷å äîëæíî ïîäâîäèòü ê äèàãíîçó
MIDD [4, 5, 23, 24, 27]. Òåì íå ìåíåå êëèíè÷åñêàÿ äèàã-

íîñòèêà ñóùåñòâåííî îñëîæíÿåòñÿ òåì ôàêòîì, ÷òî
ýëåêòðîôîðåç è èììóíîýëåêòðîôîðåç áåëêîâ ïëàçìû
è ìî÷è, êàê ìèíèìóì, â 30% íàáëþäåíèé íå äàþò ïî-
ëîæèòåëüíîãî ðåçóëüòàòà ïðè íàëè÷èè äîñòîâåðíî
âåðèôèöèðîâàííîãî MIDD [3, 4, 16, 21]. Ñ ïîìîùüþ
íàèáîëåå ÷óâñòâèòåëüíûõ íà ñåãîäíÿøíèé äåíü áèî-
ñèíòåòè÷åñêèõ ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ ïëàçìû è ìî÷è
áûëî îïðåäåëåíî, ÷òî ÷àñòîòà èñòèííî îòðèöàòåëü-
íûõ ðåçóëüòàòîâ ó ïàöèåíòîâ ñ ïîäòâåðæäåííûì MIDD
â òêàíÿõ ñîñòàâëÿåò îò 15 äî 20%. Äîñòîâåðíûé äèàã-
íîç óñòàíàâëèâàåòñÿ òîëüêî ñ ïîìîùüþ èììóíîôëþî-
ðåñöåíòíîãî èññëåäîâàíèÿ òêàíè ïîðàæåííîãî îðãà-
íà ñ èñïîëüçîâàíèåì àíòèòåë ê ëåãêèì è òÿæåëûì öå-
ïÿì èììóíîãëîáóëèíîâ. Ïî äàííûì ðÿäà àâòîðîâ, ó
áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ ïî êëèíè÷åñêîé êàðòèíå äè-
àãíîç íå áûë äàæå çàïîäîçðåí, à áûë óñòàíîâëåí â ðå-
çóëüòàòå èñïîëüçîâàíèÿ ñòàíäàðòíîé ïàíåëè àíòèòåë
äëÿ èììóíîôëþîðåñöåíòíîãî ìîðôîëîãè÷åñêîãî èñ-
ñëåäîâàíèÿ áèîïñèé ïî÷åê [4, 7, 9, 11, 16, 23, 24].

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ äèàãíîñòèêà MIDD îñíîâàíà íà
ïîëíîöåííîì ìîðôîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè íå-
ôðîáèîïñèè. Ïîïûòêè èñïîëüçîâàòü äëÿ ãèñòîëîãè-
÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ áîëåå äîñòóïíûé ìàòåðèàë âî
èçáåæàíèå èíâàçèâíûõ ìåòîäîâ çàáîðà ó ïàöèåíòîâ ñ
MIDD ïîêà íå äàëè óäîâëåòâîðèòåëüíîãî ðåçóëüòàòà.
Òàê, àñïèðàöèÿ ïîäêîæíîé æèðîâîé êëåò÷àòêè, áèî-
ïñèÿ ñëþííûõ æåëåç, ñëèçèñòîé ïðÿìîé êèøêè, æåëóä-
êà ìîãóò áûòü èñïîëüçîâàíû äëÿ âûÿâëåíèÿ, íàïðèìåð,
AL-àìèëîèäîçà. Îäíàêî ïðè ýòîì ïðîöåíò ïîëîæè-
òåëüíûõ ðåçóëüòàòîâ íåâåëèê, äëÿ òîãî ÷òîáû îïðàâ-
äàòü ïðèìåíåíèå áèîïñèéíîãî èññëåäîâàíèÿ âûøåïå-
ðå÷èñëåííûõ ëîêàëèçàöèé â êà÷åñòâå îñíîâíîãî ìå-
òîäà äèàãíîñòèêè AL-àìèëîèäîçà. Åùå ìåíåå óáåäè-
òåëüíî îíî âûãëÿäèò äëÿ äèàãíîñòèêè MIDD [3–5, 11,
16]. Ìîðôîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå áèîïñèè êîñòíî-
ãî ìîçãà ñ èììóíîôåíîòèïèðîâàíèåì ïëàçìàòè÷åñ-
êèõ êëåòîê ñ ïîìîùüþ ñïåöèôè÷åñêèõ ìîíîêëîíàëü-
íûõ àíòèòåë ê ëåãêèì è òÿæåëûì öåïÿì èììóíîãëî-
áóëèíîâ ÷àñòî ïîçâîëÿåò âûÿâèòü AL-àìèëîèäîç, îä-
íàêî ïðè ýòîì ñóùåñòâóþò òîëüêî ëèøü îòðûâî÷íûå
äàííûå îá îáíàðóæåíèè â ýòîì ìàòåðèàëå êîíãî-íå-
ãàòèâíûõ äåïîçèòîâ â íàáëþäåíèÿõ ñ MIDD. Âàæíî
ïîä÷åðêíóòü, ÷òî MIDD ìîæåò ðàçâèâàòüñÿ â îòñóò-
ñòâèå îòêðûòîé íåîïëàñòè÷åñêîé ïðîëèôåðàöèè
ïëàçìîöèòîâ â êîñòíîì ìîçãå [3–5, 11, 16].

Ñåãîäíÿ îñòàåòñÿ íåÿñíûì, ÷òî èãðàåò êëþ÷åâóþ
ðîëü â ïàòîãåíåçå çàáîëåâàíèÿ – óëüòðàñòðóêòóðà äå-
ïîçèòîâ ïàòîëîãè÷åñêèõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ,
ãäå âàæíà ïåðâè÷íàÿ ñòðóêòóðà ïàðàïðîòåèíà, èëè
êîëè÷åñòâåííûå õàðàêòåðèñòèêè ïðîäóöèðóåìûõ
àíîìàëüíûõ öåïåé. Êðîìå òîãî, òàêæå ìîæåò èìåòü
îïðåäåëåííîå çíà÷åíèå êèíåòèêà ñèíòåçà ïàòîëîãè-
÷åñêèõ öåïåé. Íà ñåãîäíÿøíèé äåíü íåò âîçìîæíîñ-
òè ïðîâåñòè òàêîå ðàñïîçíàâàíèå in vivo, íî, ïî âñåé
âåðîÿòíîñòè, èìåííî â íåì êëþ÷ ê ðàçãàäêå. Íå ðàçðå-
øåí ñïîð î òîì, ñëåäóåò ëè ãðóïïèðîâàòü âìåñòå AL-
àìèëîèäîç è MIDD. Ýòè äâå ôîðìû îòëîæåíèÿ ïàðà-
ïðîòåèíà, âèäèìî, ïðåäñòàâëÿþò ñîáîé ðàçíûå àñïåê-
òû îäíîãî ïàòîãåíåòè÷åñêîãî ïðîöåññà, ïîýòîìó
âïîëíå óìåñòíî è ëîãè÷íî ðàññìàòðèâàòü èõ êàê äâå
ôîðìû ïàòîãåíåòè÷åñêè åäèíîãî çàáîëåâàíèÿ [3–5,
11, 21, 23, 24]. Ñîâðåìåííûå ïðåäñòàâëåíèÿ òàêæå ñâè-
äåòåëüñòâóþò â ïîëüçó åäèíîãî ïðîöåññà ñ íåñêîëüêè-

Íåàìèëîèäíàÿ ôîðìà îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ â ïî÷êàõ Îáçîðû è ëåêöèè
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ìè êëèíèêî-ìîðôîëîãè÷åñêèìè âàðèàíòàìè òå÷åíèÿ,
ñðåäè êîòîðûõ MIDD ïîêà ÿâëÿåòñÿ íàèìåíåå èçó÷åí-
íîé êàòåãîðèåé êàê ñ òî÷êè çðåíèÿ ïàòîãåíåçà, òàê è ñ
òî÷êè çðåíèÿ êëèíèêî-ìîðôîëîãè÷åñêîé äèàãíîñòè-
êè [4, 7, 11, 16, 23, 27].
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