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Заключение. АТДБП-UMOD представляет 
собой сложную диагностическую задачу, требу-
ющую комплексного подхода, который включает 
анализ наследственного анамнеза, клинической кар-

тины и результатов генетических исследований. Это 
является ключом к раннему выявлению заболевания, 
своевременному началу терапии и успешной транс-
плантации почки.
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Введение. Пролиферативный гломерулонефрит 
с депозитами моноклональных иммуноглобулинов 
(ПГНМИД)  – редкий вариант моноклональной 
гаммапатии почечного значения (МГПЗ). Обычно 
выявляются депозиты моноклонального иммуногло-
булина G kappa (мIgGκ), реже – моноклонального 
IgA kappa (мIgAκ). Мы представляем случай, тракто-
вавшийся как IgA нефропатия (IgA-Н), и расценен-
ный как ПГНМИД с депозитами мIgAκ при возврате 
в почечном трансплантате.

Описание случая. Пациентка 56 лет, в фев-
рале 2020г случайно зафиксировано повышение 
АД до 150/100 мм рт.ст., через 4 месяца появились 
отеки, одышка, АД повысилось до 200/100 мм рт.ст., 
выявлены протеинурия (ПУ) 2 г/л и повышение кре-
атинина сыворотки (СКр) до 375 мкмоль/л. В августе 
2020г госпитализирована с нефротическим синдро-
мом, микрогематурией, СКр 405 мкмоль/л. Выпол-
нена биопсия почки: фокальный пролиферативный 
гломерулонефрит с преимущественным свечением 
мIgAκ, и интерстициальным фиброзом/тубуляр-
ной атрофией (ИФТА) до 40‑50% паренхимы. Им-
мунохимическое исследование (ИХИ) сыворотки 
и  мочи: секреция моноклонального IgM lambda 
(мIgMλ)1,2 г/л, белок Бенс-Джонса (ББД) не обна-
ружен. Миелограмма: плазматические клетки (ПК) 
4,5%. Иммунофенотипирование (ИФТ) костного 

мозга: популяция В-клеток поликлональная. Имму-
ногистохимическое (ИГХ) исследование костного 
мозга: реактивные изменения. Диагноз лимфопро-
лиферативного заболевания (ЛПЗ) снят, с учетом 
несоответствия низкоуровневой секреции мIgMλ 
и депозитов мIgAκ в биоптате диагноз МГПЗ не под-
твержден. Диагностирована IgA-Н, ХБП 5 стадии, 
и моноклональная гаммапатия неопределенного 
значения IgMλ. Через 3 месяца СКр 732 мкмоль/л, 
начат перитонеальный диализ. Через 2 года выпол-
нена трансплантация трупной почки (ТТП), иммуно-
супрессивная терапия (ИСТ) стандартная, СКр при 
выписке 145 мкмоль/л. Через 7 месяцев после ТТП – 
микрогематурия, следовая ПУ, СКр 237 мкмоль/л. 
ИХИ сыворотки крови: моноклональной секреции 
не обнаружено. Биопсия трансплантата: фокальный 
глобальный гломерулосклероз (2/7), депозиты IgA 
в мезангии, ИФТА 25‑30%. Диагностирован возврат 
IgA-Н в трансплантате, доза метилпреднизолона уве-
личена до 48 мг/сутки. Еще через 2 месяца – нараста-
ние ПУ до 3 г/л и СКр до 534 мкмоль/л. Повторная 
биопсия трансплантата: фокальный пролифератив-
ный гломерулонефрит с преимущественным свече-
нием мIgAκ, ИФТА 25‑30%. Начато лечение про-
граммным гемодиализом (ПГД). ИХИ сыворотки 
крови и мочи: секреция мIgAκ 1,0 г/л, ББД не об-
наружен. Миелограмма: ПК – 0. ИФТ костного мозга: 
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популяция В-клеток поликональная. ИГХ костного 
мозга: субстрат опухоли не обнаружен. Диагноз ЛПЗ 
вновь отвергнут, совпадение секреции мIgAκ и депо-
зиции мIgAκ в биоптате позволило диагностировать 
ПГНМИД.

Заключение. Данное наблюдение иллюстри-
рует трудности диагностики МГПЗ, требующей 
подтверждения депозиции в почечной ткани секре-
тируемого малыми клонами парапротеина. Несо-
ответствие между мIgMλ в сыворотке и депозитами 
мIgAκ в собственных почках не позволило своевре-
менно установить диагноз МГПЗ. Низкий уровень 
секреции мIgAκ (ниже порога детекции при первых 
двух ИХИ), секреция мIgMλ неопределенного зна-

чения также препятствовали диагностике. Лишь при 
третьем ИХИ выявлена секреция мIgAκ, что, наряду 
с монотипным характером депозитов IgAκ при по-
вторной биопсии трансплантата, позволило под-
твердить диагноз ПГНМИД. В силу ограниченно-
почечного характера ПГНМИД химиотерапия (ХТ) 
в условиях ПГД не целесообразна. Быстрый возврат 
заболевания в трансплантате ставит под сомнение 
возможность повторной ТТП, так как для профи-
лактики возврата ПГНМИД во втором трансплантате 
потребовалось бы проведение специфической ХТ, 
что в сочетании с ИСТ повышает риск инфекцион-
ных осложнений.
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Актуальность проблемы. Х-сцепленный син-
дром Альпорта с диффузным лейомиоматозом – 
крайне редкая патология. В мире описано менее 
100 клинических случаев. Распространенность забо-
левания неизвестна. Данное сочетание представляет 
собой сложное для диагностики и ведения комор-
бидное состояние, требующее мультидисциплинар-
ного подхода.

Цель работы. Представить особенности течения 
и диагностики Х-сцепленного синдрома Альпорта 
с диффузным лейомиоматозом пищевода и прямой 
кишки.

Материалы и методы исследования. Обоб-
щены клинико-лабораторные данные ребенка с Х- 
сцепленным синдромом Альпорта в  сочетании 
с диффузным лейомиоматозом желудочно-кишеч-
ного тракта.

Полученные результаты. Девочка 11 лет была 
обследована в связи с гематурией с эпизодами ма-
крогематурии на фоне интеркурентных заболева-

ний (с 8 месяцев жизни). Семейный анамнез ребенка 
не отягощен. Известно, что ребенок имел двусто-
роннюю катаракту (диагностирована в 1 год, опера-
тивная коррекция в 2 года), резистентные к осмоти-
ческим слабительным хронические запоры с 3-х лет 
жизни (по данным обследования – мегаколон, мага-
ректум, трещина ануса; анопластика в 7 лет). В 9 лет 
в связи с длительным кашлем был выявлен диффуз-
ный лейомиоматоз пищевода. Исследование панели 
генов «Синдром Альпорта» было негативным.

При нефрологическом обследовании: рост – 
143,5 см (25‑50%), масса  – 35 кг (25‑50%); АД  – 
90/58 мм рт.ст. (<50 %), в моче гематурия, альбумин – 
37,6 мг/л, суточная протеинурия – 0,11 г/сут, рСКФ 
(CKiD U25) – 90,7 мл/мин/1,73 м2. Увеличение объ-
ема почек (правая – 105,5 см3/м2, левая – 99,1 см3/м2; 
соотношение объема почек и массы тела – 0,67%), 
неоднородность коркового слоя паренхимы почек 
выявлялась по УЗИ. Слух сохранный. Полное геном-
ное секвенирование выявило протяженную делецию 


