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Эта статья опубликована как часть выпуска журнала, спонсируемая Инициативой по улучшению глобаль-
ных исходов заболеваний почек (Kidney Disease: Improving Global Outcomes/(KDIGO). Мнения и взгляды, 
высказанные в этой статье – это мнения и взгляды ее авторов, и они не обязательно отражают мнения или 
рекомендации Международного общества нефрологов (International Society of  Nephrology) или издательства 
Elsevier. Дозировки, показания и методы использования продуктов, на которые ссылаются авторы статьи, 
могут отражать их клинический опыт или быть получены из медицинской литературы и других клинических 
источников. Вследствие различий между результатами, полученными in vitro и in vivo, и между лабораторными 
моделями на животных и клиническими данными, полученными у человека, данные in vitro и у животных 
не обязательно коррелируют с клиническими результатами.
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Ключевые обозначения

НОМЕНКЛАТУРА И ОПИСАНИЕ ОЦЕНОК РЕКОМЕНДАЦИЙ

Для каждой Рекомендации её сила обозначена как Уровень 1 или Уровень 2, а убедительность поддерживающих 
доказательств – как A, B, C или D.

Градация
Значение

Для пациентов Для клиницистов Для организаторов

Уровень 1 
"Сильный"  
"Мы рекомендуем"

Большинство пациентов 
в вашей ситуации предпочли бы 
рекомендуемый курс лечения, 
и лишь небольшая часть этого 
не сделала бы.

Большинству пациентов следует 
провести рекомендованный курс 
лечения.

Рекомендацию можно 
рассматривать как аргумент 
в разработке политики с сфере 
организации здравоохранения 
и как критерий эффективности 
медицинской помощи.

Уровень 2  
"Слабый"  
"Мы предлагаем"

Большая часть пациентов 
в вашей ситуации выбрали бы 
рекомендуемый курс лечения, 
но многие этого бы не сделали.

Разные варианты подойдут для 
разных пациентов. Каждому 
пациенту нужна помощь в принятии 
управленческого решения, 
соответствующего его ценностям 
и предпочтениям.

Рекомендация, вероятно, потребует 
серьезного обсуждения и участия 
заинтересованных сторон, прежде 
чем можно будет выработать 
организационные решения.

Градация Качество доказательств Значение

A Высокое	 Мы уверены, что истинный эффект близок к оценке эффекта.

B Умеренное	� Истинный эффект, вероятно, будет близок к оценке эффекта, но есть вероятность,  
что он существенно отличается.

C Низкое	 Истинный эффект может существенно отличаться от оценки эффекта.

D Очень низкое	 Оценка эффекта очень неопределенна, и часто она будет далека от истинного эффекта.

Практические советы – это основанные на консенсусе положения, представляющие экспертное суждение Рабочей группы, и не под
лежат градации. Они предлагаются в тех случаях, когда по какому-либо клиническому вопросу не проводился систематический 
обзор, чтобы помочь читателям применять имеющие градацию рекомендации (например, частота мониторирования, обеспечение 
стандартов оказания помощи [таких как регулярные визиты в клинику], и направление к специалистам), или чтобы обозначить 
«положения по наилучшей клинической практике» если альтернатива представляется абсурдной. Пользователям следует рассматривать 
Практические советы как экспертное руководство и использовать их так, как им представляется подходящим для обеспечения ведения 
пациентов. И хотя положения Практических советов разработаны на основе различных методологий, их не следует рассматривать как 
менее важные или менее значимые, чем рекомендации, имеющие градацию.
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ТЕКУЩАЯ НОМЕНКЛАТУРА ХРОНИЧЕСКОЙ БОЛЕЗНИ ПОЧЕК (ХБП), ИСПОЛЬЗУЕМАЯ KDIGO

ХБП определяется как нарушение структуры или функции почек, которые существуют >3 месяцев и  оказывают 
влияние на состояние здоровья. ХБП классифицируется на основании Причины (Cause), категории СКФ (GFR) и категории 
Альбуминурии (Albuminuria) – классификация ПСА (CGA).

 

KDIGO: прогноз ХБП  
на основании категорий СКФ  

и альбуминурии

Категории персистирующей альбуминурии 
Описание и уровень

А1 А2 А3

Нормальный 
или слегка 

повышенный

Умеренно 
повышенный

Значительно 
повышенный

<30 мг/г 
<3 мг/ммоль

30-300 мг/г 
3-30 мг/ммоль

>300 мг/г 
>30 мг/ммоль

Ка
те

го
ри
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Ф
 (м
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м
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/1

,7
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м
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C1 Нормальная или 
высокая ≥90

C2 Слегка 
сниженная 60-89

C3a Слегка-умеренно 
сниженная 45-59

C3b Умеренно-значительно 
сниженная 30-44

C4 Значительно 
сниженная 15-29

C5 Почечная 
недостаточность <15

Зеленый – низкий риск (если нет других маркеров болезни почек, то нет ХБП); желтый – умеренный риск; 
оранжевый – высокий риск; красный – очень высокий риск. СКФ, скорость клубочковой фильтрации. 
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КОЭФФИЦИЕНТЫ ПЕРЕСЧЕТА ОБЫЧНЫХ ЕДИНИЦ В ЕДИНИЦЫ СИ

Обычные единицы измерения Коэффициент перевода Единицы СИ

Альбумин г/дл 10 г/л

Креатинин мг/дл 88,4 мкмоль/л

Клиренс креатинина мл/мин 0,01667 мл/сек

Циклоспорин нг/мл 0,832 нмоль/л

Микофеноловая кислота мкг/мл 3,12 мкмоль/л

Отношение белка к креатинину мг/г 0,113 мг/ммоль

Система СИ –  международная система единиц
Примечание: обычная единица × коэффициент перевода = единица СИ.

СООТНОШЕНИЕ МЕЖДУ КАТЕГОРИЯМИ АЛЬБУМИНУРИИ И ПРОТЕИНУРИИ

Показатель
Категории

Нормальный или слегка 
повышен (A1)

Умеренно повышен  
(A2)

Сильно повышен 
(A3)

СЭА (мг/день) <30 30–300 >300

СЭБ (мг/день) <150 150–500 >500

ОАК

(мг/ммоль) <3 3–30 >30

(мг/г) <30 30–300 >300

ОБК

(мг/ммоль) <15 15–50 >50

(мг/г) <150 150–500 >500

Полоска на выявление белка отрицательно или следы cледы или + + или более

ОАК – отношение альбумина к креатинину; СЭА – скорость экскреции альбумина; ОБК – отношение белок-креатинин; СЭБ – скорость экскреции белка. 
Соотношения между методами измерения внутри категории не совпадают точно. Например, соотношение между СЭА и ОАК, а также между СЭБ и ОБК 
основано на предположении, что средняя скорость экскреции креатинина составляет приблизительно 1,0 г/сут или 10 ммоль/сут. Преобразования округлены 
по прагматическим соображениям. (Для точного перевода из мг/г креатинина в мг/ммоль креатинина умножьте на 0,113.) Экскреция креатинина варьируется 
в зависимости от возраста, пола, расы и рациона питания; поэтому соотношение между этими категориями является лишь приблизительным. Взаимосвязь 
между результатами анализа мочи с помощью реагентов и другими показателями зависит от концентрации мочи.
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Список сокращений и акронимов

ААВ Васкулит, ассоциированный с антителами 
к цитоплазме нейтрофилов (АНЦА)

АНЦА антитела к цитоплазме нейтрофилов

БМИ болезнь минимальных изменений

БПГН быстропрогрессирующий гломерулонефрит

БРА блокатор рецептора ангиотензина II

ГБМ гломерулярная базальная мембрана

гд-IgA1 галактозо-дефицитный IgA1

ДАРЭРА двойной антагонист рецептора эндотелина 
и ангиотензина

ДИ доверительный интервал

иАПФ ингибитор(ы) ангиотензин-превращающего 
фермента 

иНГЛТ2 Ингибитор натрий-глюкозного 
транспортера 2

иРАС инибитор(ы) ренин-ангиотензиновой 
системы

КОД команда обзора доказательств

НС нефротический синдром

НЯВЛ нежелательные явления, вызванные 
лечением

ОБК отношение белок-креатинин

ОПП острое повреждение почек

ОР отношение рисков

РАС Ренин-ангиотензиновая система

РКИ рандомизированные контролированные 
исследования

рСКФ расчетная скорость клубочковой 
фильтрации

САД систолическое артериальное давление

СКр сывороточный креатинин

СКФ скорость клубочковой фильтрации

СНЯ серьезные нежелательные явления

СПР сумма полученных результатов

ХБП хроническая болезнь почек

DAPA-CKD Dapagliflozin and Prevention of  Adverse 
Outcomes in Chronic Kidney Disease 
(Дапаглифлозин и предотвращение 
неблагоприятных исходов хронической 
болезни почек)

EMPA-
KIDNEY

The Study of  Heart and Kidney Protection 
With Empagliflozin (Исследование защиты 
сердца и почек эмпаглифлозином)

FDA Food and Drug Administration (Управление 
по санитарному надзору за качеством 
пищевых продуктов и медикаментов США)

GRADE Grading of  Recommendations Assessment, 
Development and Evaluation (Оценка, 
разработка и оценивание рекомендаций)

IgA иммуноглобулин А

IgA-ИК иммунные комплексы, содержащие 
иммуноглобулин A

IgA-Н иммуноглобулин А нефропатия

IgA-В иммуноглобулин А васкулит

IgA-ВН нефрит, ассоциированный 
с иммуноглобулин А васкулитом

KDIGO Kidney Disease: Improving Global Outcomes 
(Инициатива по улучшению глобальных 
исходов заболеваний почек)

MEST-C mesangial [M] and endocapillary [E] 
hypercellularity, segmental sclerosis [S],  
interstitial fibrosis/tubular atrophy [T],  
and crescents [C] (Мезангиальная 
и эндокапиллярная гиперклеточность, 
сегментарный склероз, интерстициальный 
фиброз/атрофия канальцев, и полулуния)

NEFIGAN Targeted-release budesonide versus placebo 
in patients with IgA nephropathy (Будесонид 
с таргетным высвобождением против 
плацебо у пациентов с IgA нефропатией)

NefIgArd Efficacy and Safety of  Nefecon in Patients 
With Primary IgA Nephropathy 
(Эффективность и безопасность нефекона 
у пациентов с первичной IgA нефропатией)

PICOD Population, Intervention, Comparator, 
Outcomes, and study Design (Популяция, 
вмешательство, компаратор, исходы 
и дизайн исследований)

PROTECT A Study of  the Effect and Safety of  Sparsentan 
in the Treatment of  Patients with IgA 
Nephropathy (исследование эффективности 
и безопасности спарсентана при лечении 
пациентов с IgA нефропатией)

STOP-IgAN Supportive Versus Immunosuppressive 
Therapy for the Treatment of  Progressive IgA 
Nephropathy (Поддерживающая против 
иммуносупрессивной терапии для лечения 
прогрессирующей IgA нефропатии)

TESTING Therapeutic Effects of  Steroids in IgA 
Nephropathy Global (Терапевтический 
эффект стероидов при IgA нефропатии 
во всем мире)
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Уведомления

РАЗДЕЛ I: ИСПОЛЬЗОВАНИЕ КЛИНИЧЕСКИХ ПРАКТИЧЕСКИХ РЕКОМЕНДАЦИЙ

Эти Клинические практические рекомендации основаны на результатах поиска литературы, проведенного 
в апреле 2023 года, и обновленного в августе 2024 года. Рекомендации разработаны для того, чтобы помочь 
клиницистам в принятии решений. Рекомендации не предназначены для определения стандарта лечения 
и не должны интерпретироваться как предписывающие исключительный курс лечения. Различия в практике 
будут неизбежно и уместно возникать, когда врачи будут учитывать потребности отдельных пациентов, 
доступные ресурсы и ограничения, характерные только для конкретного учреждения или типа практики. 
Медицинские работники, использующие эти рекомендации, должны решить, как применить их в своей 
собственной клинической практике.

РАЗДЕЛ II: РАСКРЫТИЕ КОНФЛИКТА ИНТЕРЕСОВ

Инициатива по Улучшению Глобальных Исходов Заболеваний Почек (KDIGO) прилагает все усилия, чтобы 
избежать любых фактических или обоснованно предполагаемых конфликтов интересов, которые могут воз-
никнуть из-за внешних отношений или личных, профессиональных или деловых интересов члена Рабочей 
группы. Все члены Рабочей группы должны были заполнить, подписать и представить форму раскрытия 
информации и подтверждения, в которой указаны все такие отношения, которые могут быть восприняты как 
фактические конфликты интересов. Этот документ обновляется ежегодно, и информация соответствующим 
образом корректируется. Вся представленная информация публикуется полностью в конце этого документа 
в разделе "Раскрытие информации членами Рабочей группы" и хранится в файле KDIGO.

Copyright © 2025, KDIGO. Опубликовано Elsevier Inc. от имени Международного общества нефрологов. 
Это статья размещена в открытом доступе под лицензией CC BY-NC-ND (http:// creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/). Отдельные копии могут быть сделаны для личного использования в соответствии 
с национальным законодательством об авторском праве. Для учебных заведений, желающих сделать 
ксерокопии для некоммерческого использования в образовательных целях, действуют специальные 
тарифы. Эта статья опубликована согласно условиям публичной лицензии Creative Commons с указанием 
авторства-некоммерческая-без производных версий (CC BY NC ND). В некоммерческих целях вы можете 
копировать и распространять эту статью, использовать части статьи и выдержки из нее в других работах, 
а также текст и данные из этой статьи, при условии что вы не вносите никаких изменений без разрешения 
издательства Elsevier или KDIGO. Вы можете также адаптировать эту статью, но только для своего 
личного пользования, и не распространять эти адаптации. Вы должны дать соответствующую ссылку 
на оригинальную статью, а также ссылку на формальную публикацию посредством соответствующего 
DOI, и ссылку на приведенную выше лицензию. Если адаптация разрешена, должно быть обозначено, 
что изменения внесены авторами адаптации, и они не должны быть истолкованы как одобренные 
или поддержанные авторами оригинальной работы. Разрешение не требуется для некоммерческого 
использования внесённых изменений. Подробную информацию о коммерческом использовании 
и том, как запросить репринт, разрешение на воспроизведение или перевод, а также дополнительную 
информацию о политике разрешений KDIGO можно получить, связавшись с Мелиссой Томпсон, 
главным операционным директором KDIGO, по адресу melissa.thompson@kdigo.org.
Ни KDIGO, ни журнал Kidney International, ни авторы, ни участники подготовки публикации или 
редакторы не несут и не могут нести никакой ответственности за любые прямые, непрямые, случайные 
или намеренные убытки (включая не ограниченные размером потери прибыли) или любой вред/ущерб, 
причиненный людям или их имуществу, вызванные по любой теории ответственности в результате 
контрактов, жестких обязательств или правонарушений (включая ответственность за качество продуктов, 
халатность или что-либо иное) и возникающие в результате любого использования или эксплуатации 
любых методов, продуктов, инструкций или идей, содержащиеся в данном материале.



Клинические практические рекомендации KDIGO 2025 по ведению иммуноглобулин А нефропатии (IgA-Н) и иммуноглобулин A васкулита (IgA-В)

132  Нефрология и диализ · Т. 28,  № 2  2026

Предисловие

Миссия KDIGO состоит в том, чтобы улучшать ка-
чество помощи и исходы для лиц с заболеваниями 
почек во всем мире, осуществляя координирова-
ние, сотрудничество и интеграцию инициатив по 
созданию и внедрению клинических практических 
рекомендаций. С момента публикации в 2008 году 
самых первых рекомендаций KDIGO, посвященных 
гепатиту С и хронической болезни почек, были опу-
бликованы всесторонние рекомендации еще по мно-
гим конкретным темам. Клинические практические 
рекомендации по ведению гломерулярных болезней 
были опубликованы в 2021 году. Главы этих реко-
мендаций, посвященные волчаночному нефриту 
и васкулиту, ассоциированному с антителами к цито-
плазме нейтрофилов, были обновлены в 2024 году. 
Обновленные в 2025 году рекомендации по нефро-
тическому синдрому у детей и по IgA нефропатии 
(IgA-Н) и IgA ассоциированному васкулиту (IgA-В) 
отражают быстрый рост доказательной базы по гло-
мерулярным болезням в целом и по нефротическому 
синдрому и IgA-Н в особенности. Вместе с тем, 
обзор доказательной базы для главы, посвященной 
болезни минимальных изменений, не выявил новых 
доказательств, и таким образом, соответствующая 
глава в рекомендациях 2021 года остается актуальной.

Частые обновления рекомендаций важны, по-
скольку опубликованы новые доказательства, однако 
эти обновления не должны производиться в ущерб 
качеству. KDIGO постоянно стремится поддер-
живать самые высокие стандарты совершенства 
и предоставлять работникам здравоохранения наи-
более релевантные, основанные на доказательствах 
руководства, систематически совмещающие самые 
последние достижения с общепринятыми клини-
ческими стандартами. Таким образом, обновления 
клинических рекомендаций включают сочетание 
имеющих градацию рекомендаций и практических 
советов, как это показано в пособии по методологии 
KDIGO.

Рекомендации основаны на результатах систе-
матического обзора доказательств и имеют града-
цию по силе (уровень 1, «мы рекомендуем» или уро-
вень 2, «мы предлагаем») и качеству доказательств (A, 
«высокое»; B, «среднее»; C, «низкое»; или D, «очень 
низкое»). Практические советы не имеют градации 
и представляют собой основанные на консенсусе по-
ложения, отражающие экспертное мнение Рабочей 
группы. Эти практические советы формулируются 

в случаях, когда не был проведен систематический 
обзор доказательств. Некоторые практические со-
веты помогают читателю в вопросах применения 
имеющих градацию рекомендаций, и часто пред-
ставлены в графическом формате. Читатели могут 
рассматривать практические советы как экспертное 
руководство или как «положения по наилучшей кли-
нической практике» и использовать их, если находят 
подходящими для оказания помощи пациентам.

Мы еще раз благодарим Йоргена Флёге и Брэда 
Ровина, которые возглавили эту важную инициативу, 
и мы высоко ценим преданность делу членов Рабо-
чей группы, в особенности лидера Рабочей группы 
обновления рекомендаций по IgA-Н и IgA-В – Джо-
натана Баратта. Каждый член рабочей группы до-
бровольно посвятил время и знания созданию на-
стоящих Рекомендаций. Независимая Команда по 
обзору доказательств (КОД) из Школы обществен-
ного здоровья университета Брауна, возглавляемая 
Этаном Балком и Крейгом Гордоном, предоставила 
обновленный обзор доказательств, который и предо-
ставил необходимую информацию для настоящей 
версии Рекомендаций.

Для обеспечения прозрачности и полноценно-
сти общественного обсуждения, согласно политике 
KDIGO, черновик Рекомендаций был предоставлен 
для комментирования в августе-сентябре 2024 года. 
Мы высоко ценим ту обратную связь, которую мы 
получили от научного сообщества. Все члены Ра-
бочей группы рассмотрели и одобрили обновления 
перед выпуском Рекомендаций.

Таким образом, мы рады предоставить эти обнов-
ленные Клинические практические рекомендации 
2025 по ведению IgA нефропатии (IgA-Н) и IgA 
ассоциированному васкулиту (IgA-В), отражающие 
самые последние и самые современные доказатель-
ства по оказанию помощи лицам с этими состоя-
ниями во всем мире. Мы воодушевлены темпами 
научных достижений и бесконечно благодарны со-
председателям и членам Рабочей группы, комитету 
по Методологии, возглавляемому Реемом Мустафа, 
и всем, кто внес вклад в эту очень важную деятель-
ность KDIGO.

Морган Грэмс
Мишель Жадуль

Сопредседатели KDIGO
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РЕЗЮМЕ

Клинические практические рекомендации KDIGO («Инициативы по Улучшению Глобальных Исходов За-
болеваний Почек») 2025 по ведению иммуноглобулин A нефропатии (IgA-Н) и иммуноглобулин A васкулита 
(IgA-В) представляют целенаправленное обновление Главы 2 Клинических практических рекомендаций 
KDIGO по ведению гломерулярных заболеваний 2021, посвященной иммуноглобулин A нефропатии 
(IgA-Н) / иммуноглобулин A васкулиту (IgA-В). Их основная цель – помочь врачам, оказывающим помощь 
лицам с IgA-Н или IgA-В. В ходе подготовки нового варианта были учтены результаты рандомизированных 
контролируемых исследований, опубликованных с апреля 2023 года, с обновлением в августе 2024 года. 
Как и в 2021 году, рекомендации представляют руководство по диагностике, оценке прогноза, лечению 
и действиям в особых ситуациях. Будучи основано на новой доказательной базе, это обновление преиму-
щественно сфокусировано на рекомендациях, относящихся к IgA-Н. Разработка этих рекомендаций стала 
результатом детального анализа и оценки доказательной базы. Подходы к лечению и рекомендации основаны 
на систематическом обзоре релевантных исследований и оценке убедительности доказательной базы и силы 
рекомендаций по системе “Оценки, разработки и оценивания рекомендаций” (GRADE). В рекомендациях 
обсуждаются ограничения доказательной базы, а также представлены направления будущих исследований.

Ключевые слова: основанный на доказательствах; гломерулярные болезни; рекомендации; IgA-Н; IgA-В; KDIGO; 
систематический обзор

ЦИТИРОВАНИЕ

При цитировании этого документа следует использовать следующий формат: Kidney Disease: Improving Global 
Outcomes (KDIGO) IgAN and IgAV Work Group. KDIGO 2025 Clinical Practice Guideline for the Management of  
Immunoglobulin A Nephropathy (IgAN) and Immuno globulin A Vasculitis (IgAV). Kidney Int. 2025;108(4S):S1–S71.

ABSTRACT

The Kidney Disease: Improving Global Outcomes (KDIGO) 2025 Clinical Practice Guideline for the Management 
of  Immunoglobulin A Nephropathy (IgAN) and Immunoglobulin A Vasculitis (IgAV) represents a focused update of  
Chapter 2: Immunoglobulin A Nephropathy (IgAN) / Immunoglobulin A Vasculitis (IgAV) from the KDIGO 2021 
Clinical Practice Guideline for the Management of  Glomerular Diseases. The aim is to assist healthcare providers 
caring for people with IgAN or IgAV. The update takes into consideration evidence from randomized controlled 
trials published through April 2023 and updated in August 2024. As in 2021, this guideline provides guidance related 
to diagnosis, prognosis, treatment, and special situations. Based on the new evidence, this update is mostly related 
to the guidance relevant to IgAN. Development of  this guideline followed an explicit process of  evidence review 
and appraisal. Treatment approaches and guideline recommendations are based on systematic reviews of  relevant 
studies, and appraisal of  the certainty of  the evidence and the strength of  recommendations following the “Grading 
of  Recommendations Assessment, Development and Evaluation” (GRADE) approach. Limitations of  the evidence 
are discussed, and areas of  future research are also presented.

Keywords: evidence-based; glomerular diseases; guideline; IgAN; IgAV; KDIGO; systematic review
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Краткое изложение рекомендаций и практических советов

Иммуноглобулин А нефропатия

1.1  Глобальное внедрение рекомендаций KDIGO 2025 по IgA-Н
[без рекомендаций или практических советов]

1.2  Диагностика

Практический совет 1.2.1: � соображения относительно диагностики IgA нефропатии (IgA-H):
•	Диагноз IgA-Н может быть установлен только с помощью биопсии почки, поскольку нет 

валидированных сывороточных и мочевых биомаркеров для диагностики заболевания.
•	Для обеспечения ранней диагностики и быстрого начала лечения IgA-Н следует рассмо-

треть возможность проведения биопсии почки у всех взрослых с протеинурией ≥0,5 г/
сут (или эквивалентом), у которых вероятен диагноз IgA-Н, и биопсия почки не противо-
показана.

•	Как только будет установлен диагноз IgA-Н, оцените наличие причин вторичной природы 
заболевания.

•	В случае первичной IgA-Н определите баллы MEST-C (мезангиальная [M] и эндокапил-
лярная [E] гиперклеточность, сегментарный склероз [S], интерстициальный фиброз/
тубулярная атрофия [T], полулуния [C]) в соответствии с пересмотренной Оксфордской 
классификацией.3

1.3  Прогноз

Практический совет 1.3.1:  соображения, касающиеся прогноза первичной IgA-H:
•	Для стратификации риска могут быть использованы клинические и гистологические дан-

ные на момент выполнения биопсии почки.
•	Международная методика оценки прогноза IgA-Н (International IgAN Prediction Tool) 

является ценным ресурсом для количественной оценки краткосрочного риска прогресси-
рования (до 7 лет после биопсии почки) и предоставления информации для совместного 
с пациентами принятия решений.
•	Международная методика оценки прогноза IgA-Н на момент биопсии – Взрослые
•	Международная методика оценки прогноза IgA-Н после биопсии – Взрослые
•	Международная методика оценки прогноза IgA-Н на момент биопсии – Дети
•	Международная методика оценки прогноза IgA-Н после биопсии – Дети

•	Международная методика оценки прогноза IgA-Н включает клиническую информацию 
на момент биопсии почки или через 1 или 2 года после биопсии (Рисунок 1).

•	Не существует валидированных прогностических биомаркеров IgA-Н в сыворотке крови 
или моче, кроме расчетной скорости клубочковой фильтрации (рСКФ) и протеинурии.
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Расчетная СКФ на момент биопсии. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .                                мл/мин/1,73 м2

Систолическое АД на момент биопсии . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .                            мм рт.ст.

Диастолическое АД на момент биопсии. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .                           мм рт.ст.

Протеинурия на момент биопсии. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .                                  г/сут

Возраст на момент биопсии . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .                                       лет 

Этническая популяция
европеоидная 
китайская 
японская 
другая

Прием иАПФ/БРА на момент биопсии 
Нет 
Да

MEST M-оценка 
0 
1

MEST E-оценка 
0 
1

MEST S-оценка  
0 
1

MEST T-оценка  
0 
1
2

Иммуносупрессия на момент биопсии 
Нет 
Да

Рисунок 1 | Параметры, включенные в Международные шкалы прогнозирования исходов IgA-нефропатии (IgA-Н). Используя 
клинические и гистологические данные на момент биопсии или в течение 2 лет после биопсии почки, можно определить риск снижения 
рСКФ на 50% или развития почечной недостаточности у взрослых и детей в течение 7 лет после биопсии почки. АД, артериальное 
давление; БРА, блокатор рецепторов ангиотензина II; иАПФ, ингибитор ангиотензин-превращающего фермента; рСКФ, расчетная скорость 
клубочковой фильтрации;  MEST-C, мезангиальная (M) и эндокапиллярная (E) гиперклеточность, сегментарный склероз (S), тубулярная 
атрофия/интерстициальный фиброз (T), полулуния (С).
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Лечение первичного 
процесса

Исключить вторичные причины:
• IgA васкулит
• IgA нефропатия, вторичная по отношению к:  

– вирусным инфекциям (ВИЧ, гепатиты)  
– воспалительными заболеваниями кишечника 
– аутоиммунным заболеваниям  
– циррозу печени

• IgA-доминантный постинфекционный ГН

Количественная оценка риска прогрессирования на момент постановки диагноза  
с помощью Международной шкалыInternational IgAN Prediction Tool для информированного 

обсуждения с пациентами с целью совместного принятия решений

Включение пациента в регистр заболевания, если доступно

Оценка биопсии почки с помощью шкалы MEST-C

Пациентам и их родственникам следует предоставить информацию о национальных  
и международных организациях, защищающих права пациентов, для обучения  

управления болезнью и взаимной поддержки

Практический совет 1.3.2: � первоначальное обследование пациента с IgA-Н показано на Рисунке 2.

1.4  Лечение

1.4.1  Выявление пациентов с IgA-Н и риском прогрессирующей потери функции почек, нуждаю-
щихся в лечении

Практический совет 1.4.1.1:  поскольку пациенты с IgA-Н подвержены риску прогрессирующей 
потери функции почек при наличии протеинурии ≥0,5 г/сут (или эквивалент) на фоне лечения 
или без него, во всех подобных случаях следует рассмотреть вопрос о начале терапии или дополни-
тельной терапии.

1.4.2  Определение цели лечения у пациентов с IgA-Н и риском прогрессирующей потери функции 
почек

Практический совет 1.4.2.1:  целью лечения у пациентов с IgA-Н и риском прогрессирующей по-
тери функции почек является замедление скорости её снижения до физиологического уровня (т.е., 
до <1 мл/мин/год у большинства взрослых) до конца жизни пациента. Единственным валидиро-
ванным ранним биомаркером, который может помочь в принятии клинических решений, является 
экскреция белка с мочой, которую следует удерживать на минимальном уровне <0,5 г/сут (или 
эквивалент), в идеале <0,3 г/сут (или эквивалент). При этом необходимо принимать во внимание, 
что у части пациентов с выраженным нефросклерозом достижение этой цели не всегда возможно, 
и для этого могут потребоваться множественные терапевтические стратегии, включая нефармако-
логические вмешательства.

Рисунок 2 | Первоначальная оценка и ведение пациентов с IgA нефропатией (IgA-Н). ВИЧ, вирус иммунодефицита человека; ГН, 
гломерулонефрит; MEST-C, мезангиальная (M) и эндокапиллярная (E) гиперклеточность, сегментарный склероз (S), тубулярная атрофия/
интерстициальный фиброз (T), полулуния (С).

IgA-доминантный гломерулонефрит

Идиопатическая IgA-Н
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Практический совет 1.4.2.2:  лечение пациентов с IgA-Н, имеющих риск прогрессирующей по-
тери функции почек, не относящихся к особым клинико-морфологическим вариантам (Раздел 1.5) 
первичной IgA-Н (Рисунок 3):

•	Тактика ведения большинства пациентов должна быть направлена одновременно на:
•	Предотвращение или снижение образования иммунных комплексов, содержащих имму-

ноглобулин А (IgA-ИК), и опосредованного ими повреждения клубочков (требуется ли 
для этого пожизненное лечение или же периодическое – в настоящее время неизвестно).

•	Коррекцию последствий вызванной IgА-Н и уже состоявшейся потери нефронов (ве-
роятно, пожизненное).

•	Снижение или предотвращение образования IgA-ИК должно включать методы лечения, 
доказавшие свою способность снижать уровень патогенных форм IgA (обычно измеряе-
мых как галактозодефицитный IgA1 [гд-IgA1]).

•	Профилактика опосредованного IgA-ИК повреждения должна включать методы лечения 
с доказанным противовоспалительным и/или антифибротическим действием и, в идеале, 
должна применяться в сочетании с терапией, предотвращающей или снижающей обра-
зование IgA-ИК, а не заменять её.

•	Коррекция последствий вызванной IgA-Н потери нефронов должна включать:
•	Рекомендации по изменению образа жизни, включающие ограничение потребления 

натрия с пищей (<2 г/сут), отказ от курения и вейпинга, контроль веса и аэробные 
физические нагрузки, если применимо.

•	Контроль артериального давления с целевым уровнем ≤120/70 мм рт.ст.

Рисунок 3 | Цели лечения иммуноглобулин А нефропатии (IgA-Н) и место препаратов, рассматриваемых в настоящих реко
мендациях. Согласно текущим представлениям, нефекон оказывает преимущественное влияние на выработку патогенных форм IgA 
и содержащих IgA иммунных комплексов (IgA-ИК), при этом прямое влияние системно всасываемого будесонида на почки не установлено. 
Системные глюкокортикоиды обладают хорошо описанным противовоспалительным действием на почки и неопределенным прямым 
влиянием на выработку патогенных форм IgA и IgA-ИК. Стратегии коррекции вторичного ответа на потерю нефронов, вызванную IgA-Н, 
могут также включать применение ингибиторов 3-гидрокси-3-метилглутарил-кофермент А редуктазы (статинов) у отдельных пациентов. 
ДАРЭРА, двойной антагонист рецепторов эндотелина и рецептора ангиотензина II; иРАС, ингибитор ренин-ангиотензиновой системы; 
иНГЛТ2, ингибиторы натрий-глюкозного котранспортера-2; СС, сердечно-сосудистый.

Модификация образа жизни

Микофенолата мофетил (Китай)
Гидроксихлорохин (Китай)
Тонзиллэктомия (Япония)

Остановить синтез 
патогенных форм IgA 

и образование  
IgA-ИК

Остановить 
повреждение почек, 

медиированное  
IgA/IgA-ИК

Уменьшить клубочковую 
гиперфильтрацию, 

протеинурию 
и воздействие протеинурии 

на тубулоинтерстиций

Контроль 
артериального 

давления

Снижение  
СС рисков

иРАС или ДАРЭРА ± иНГЛТ2

Всегда рассматривайте возможность включения в клинические исследования

IgA-нефропатия с риском утраты функции почек

Ведение, направленное 
на специфические  

механизмы потери нефронов  
при IgA-Н

Ведение, направленное 
на механизмы, работающие 
в ответ на потерю нефронов  

при IgA-Н

У всех пациентов 
должно 

осуществляться 
одновременно

Механизмы 
потери 

нефронов

Цели лечения

Вмешательства, 
показавшие 

эффективность 
в разных 

популяциях 

Вмешательства, 
показавшие 

эффективность 
в отдельных 
популяциях 

Нефекон Системные 
глюкокортикостероиды



Нефрология и диализ · Т. 28,  № 2  2026  139

Клинические практические рекомендации KDIGO 2025 по ведению иммуноглобулин А нефропатии (IgA-Н) и иммуноглобулин A васкулита (IgA-В)

•	Меры по снижению клубочковой гиперфильтрации и влияния протеинурии на тубу-
лоинтерстиций с использованием блокаторов ренин-ангиотензиновой системы (РАС) 
или двойного антагониста рецепторов эндотелина и рецептора ангиотензина, в виде 
монотерапии или в комбинации с ингибиторами натрий-глюкозного котранспортера 
2 типа (иНГЛТ2).

•	Тщательную оценку сердечно-сосудистого риска и начало соответствующих вмеша-
тельств в соответствии с локальными рекомендациями и по мере необходимости.

•	Для всех пациентов с IgA-Н всегда следует рассматривать возможность включения в кли-
нические исследования. С увеличением числа недавно одобренных препаратов, дизайн 
клинических исследований должен трансформироваться по сравнению с текущим двух-
летним плацебо-контролируемым подходом, чтобы соответствовать меняющимся стан-
дартам лечения IgA-Н.

Практический совет 1.4.2.3:  выбор терапии IgA-Н:
•	Ключевые факторы, которые следует учитывать при выборе терапии, суммированы в Таб

лицах 1 и 2.
•	Трудности, связанные с доступностью и стоимостью недавно одобренных препаратов для 

лечения IgA-Н, наряду с необходимостью постоянного или периодического их приема, 
означают, что их применение маловероятно в условиях ограниченных ресурсов, где будут 
использоваться более дешевые и легкодоступные препараты.

•	Международные методики оценки прогноза IgA-Н не валидированы для определения 
возможного влияния конкретных схем лечения, поэтому в настоящее время не должны 
применяться для выбора специфических видов терапии.

•	В клинической практике для принятия решений о терапии IgA-Н часто используют данные 
биопсии почки. Однако биопсия предоставляет лишь «моментальный снимок» сравни-
тельно небольшого образца ткани, а данные клинических исследований, демонстрирующих 
лучшие клинические исходы при рандомизации пациентов в группы конкретной терапии 
на основе их оценки по Оксфордской классификации MEST-C, отсутствуют. В частности:
•	Недостаточно доказательств для того, чтобы основывать лечебную тактику исключи-

тельно на наличии и количестве клеточных или фиброзно-клеточных полулуний в био-
птате почки. Гистопатологические признаки должны интерпретироваться в контексте 
клинических особенностей, в частности, скорости изменения рСКФ.

•	Хотя может казаться логичным, что выраженные пролиферативные или воспалитель-
ные изменения могут быть более чувствительны к лечению препаратами, подавляю-
щими воспаление, чем склеротические или фиброзные изменения, это не доказано 
в проспективных клинических исследованиях.

•	В связи с отсутствием данных близкой по времени биопсии почки во всех клинических ис-
следованиях 3 фазы по IgA-Н, в которых многие пациенты были рандомизированы спустя 
много лет после её выполнения, невозможно определить, следует ли отдавать предпочтение 
какому-либо из новых препаратов для лечения IgA-Н на основе оценки по Оксфордской 
классификации MEST-C или гистологической картины в целом.

•	С течением времени следует проводить динамическую оценку риска для пациента, так 
как решения относительно сравнительных преимуществ различных препаратов могут 
меняться.
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Таблица 1 | Факторы, которые следует учитывать при выборе методов лечения и/или их комбинации для пациентов 
с IgA-Н и риском прогрессирующей потери функции почек

Вопрос Соображения

Является ли популяция участников 
клинического испытания, в котором 
изучался препарат, репрезентативной 
в отношении всех пациентов,  
получающих лечение (табл. 2)?

Возраст: в  исследованиях иНГЛТ2 пациенты были в  среднем на  6-8 лет старше, чем 
пациенты, включенные в  исследования NefIgArd и  PROTECT, и  на  15-17 лет старше, чем 
пациенты, включенные в исследования STOP-IgAN и TESTING.

Раса: исследование TESTING проводилось почти исключительно на пациентах азиатского 
происхождения. Исследование STOP-IgAN проводилось исключительно на  европейцах. 
В исследованиях NefIgArd и PROTECT пациенты азиатского происхождения были представ
лены в меньшей степени по сравнению с пациентами, участвовавшими в исследованиях 
иНГЛТ2 и системных глюкокортикоидов.

рСКФ: в исследованиях иНГЛТ2 средняя рСКФ на момент включения была на 12-14 мл/мин 
на 1,73 м2 ниже, чем у пациентов, включенных в исследования NefIgArd, PROTECT, STOP-
IgAN, и TESTING.

Сопутствующие лекарственные препараты: во всех недавних исследованиях по IgA-Н 
пациенты должны были принимать стабильную оптимизированную дозу иРАС в течение 
90  дней до  включения в  исследование. Оптимизированная максимально переносимая 
доза не требовалась в испытаниях иНГЛТ2.

Оптимизация блокады РАС: единственным исследованием, в  котором проводилось 
формализованное повышение дозы иРАС, было исследование PROTECT. В исследованиях 
NefIgArd и TESTING участники должны были принимать оптимизированную, максимально 
переносимую дозу иРАС, подтвержденную местным врачом.

Каково зарегистрированное показание 
для применения препарата?

В  связи с  внедрением новых схем регистрации препаратов для лечения IgA-Н, зареги
стрированные показания могут различаться в  зависимости от  страны, а  также от  типа 
одобрения – ускоренного или условного (когда эффективность оценивалась на основании 
динамики протеинурии) либо полного (когда одобрение основано на доказанном влиянии 
препарата на темпы снижения функции почек).

Каковы основные преимущества 
доступных вариантов лечения?

Нефекон – единственный на сегодняшний день лекарственный препарат, доказавший свою 
способность снижать уровни патогенных форм IgA и содержащих IgA иммунных комплексов  
(IgA-ИК).

Системные глюкокортикоиды являются высокоэффективными противовоспалительными 
препаратами, но не оказывают доказанного влияния на уровни патогенных форм IgA или 
IgA-ИК в дозах, рекомендованных в данном руководстве.

Было показано, что иНГЛТ2 не только снижают скорость прогрессирующей потери функции 
почек, но  и  снижают частоту неблагоприятных сердечно-сосудистых событий, особенно 
у лиц с диабетом. Также они обычно хорошо переносятся.

Препарат из класса ДАРЭРА, спарсентан – единственное лекарственное средство, проде
монстрировавшее более высокую эффективность, чем проводимое в рамках исследования 
титрование иРАС до максимальных доз. Примечательно, что в исследование PROTECT было 
включено больше пациентов, чем во все исследования иРАС при IgA-Н, вместе взятые.

иРАС эффективно снижают протеинурию и  имеют обширные данные по  эффективности 
и безопасности при ХБП и сердечно-сосудистых заболеваниях.

Каковы основные риски доступных 
вариантов лечения?

Учитывая частичную системную абсорбцию будесонида, пациенты и  медицинские 
работники должны знать о  возможности развития некоторых системных побочных 
эффектов, характерных для глюкокортикоидов, на  фоне приема Нефекона. Обычно они 
имеют легкую степень тяжести и обратимы после отмены препарата.

При использовании системных глюкокортикоидов следует придерживаться протокола 
с  ограниченной дозой. Следует проводить антимикробную профилактику против 
пневмоцистной пневмонии и  противовирусную профилактику у  носителей гепатита B, 
а также информировать пациента о рисках желудочно-кишечного кровотечения, инфекции 
и  метаболических, косметических и  нейропсихиатрических побочных эффектов, наряду 
с потенциальным воздействием на здоровье костей.

Как и в случае со всеми антагонистами рецепторов эндотелина, существует значительный 
риск эмбриофетальной токсичности, и  женщины детородного возраста должны 
использовать надежные средства контрацепции и  ежемесячно проходить тестирование 
на беременность.

иРАС, ингибиторы ренин-ангиотензиновой системы; иНГЛТ2, ингибиторы натрий-глюкозного котранспортера 2; РАС, ренин-ангиотензиновая система; рСКФ, 
расчетная скорость клубочковой фильтрации; ХБП, хроническая болезнь почек; ДАРЭРА, двойной антагонист рецепторов эндотелина-ангиотензина; IgA-Н, 
иммуноглобулин А нефропатия; NefIgArd, Эффективность и безопасность Нефекона у пациентов с первичной IgA-нефропатией; PROTECT, Исследование 
эффективности и безопасности спарсентана при лечении пациентов с IgA-нефропатией; STOP-IgAN, поддерживающая или иммуносупрессивная терапия для 
лечения прогрессирующей IgA нефропатии; TESTING, Терапевтический эффект стероидов при IgA нефропатии во всем мире.
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1.4.3  Управление специфичными для IgA-Н механизмами потери нефронов

Рекомендация 1.4.3.1: � мы предлагаем проводить 9-месячный курс лечения нефеконом пациентам с IgА-Н 
и риском прогрессирующей потери функции почек (2B).

Практический совет 1.4.3.1:  факторы, которые следует учитывать перед применением нефекона 
у пациентов с IgA-Н:

•	9-месячный курс лечения нефеконом (форма выпуска будесонида с таргетным высво-
бождением) может не привести к устойчивому клиническому ответу в виде снижения 
протеинурии или стабилизации рСКФ.

•	Данные о безопасности и эффективности дополнительных курсов нефекона еще не полу-
чены.

•	Статус одобрения, зарегистрированные показания и доступность нефекона варьируют 
в разных странах.

Рекомендация 1.4.3.2: � при отсутствии доступа к нефекону мы предлагаем проводить лечение пациентов 
с IgA-Н и риском прогрессирующей потери функции почек с применением си-
стемных глюкокортикоидов в ограниченных дозах в сочетании с антимикробной 
профилактикой (2B).

Практический совет 1.4.3.2:  схема применения системных глюкокортикоидов в ограниченной дозе:
•	Метилпреднизолон (или эквивалент) в дозе 0,4 мг/кг/сут (максимум 32 мг/сут) в течение 

2 месяцев с последующим снижением дозы на 4 мг/сут каждый месяц, общая продолжи-
тельность лечения 6‑9 месяцев.

•	Конверсия дозы метилпреднизолона в часто используемые формы системных глюкокорти-
коидов осуществляется следующим образом: 1 мг метилпреднизолона эквивалентен 1,25 мг 
преднизона или преднизолона.

•	Лечение системными глюкокортикоидами должно включать антимикробную профилак-
тику против Pneumocystis jirovecii и противовирусную профилактику у носителей вируса 
гепатита В, а также гастропротективную терапию и профилактику остеопороза в соот-
ветствии с национальными рекомендациями.

Практический совет 1.4.3.3:  факторы, повышающие риск токсичности системных глюкокорти-
коидов:

•	рСКФ <30 мл/мин/1,73 м2

•	Сахарный диабет и предиабет
•	Ожирение
•	Латентные инфекции (например, вирусные гепатиты и туберкулез)
•	Язвенная болезнь в стадии обострения
•	Неконтролируемые психические заболевания
•	Остеопороз
•	Катаракта



Клинические практические рекомендации KDIGO 2025 по ведению иммуноглобулин А нефропатии (IgA-Н) и иммуноглобулин A васкулита (IgA-В)

144  Нефрология и диализ · Т. 28,  № 2  2026

Практический совет 1.4.3.4:  другие изученные методы фармакотерапии IgA-Н:
•	Эффективность ряда препаратов изучалась, как правило, в небольших исследованиях 

с ограниченными выборками, и убедительных доказательств их пользы при IgA-Н полу-
чено не было (Рисунок 4).

Препараты Предложения 
по использованию

Примечания

Антиагреганты Не рекомендуется Нет документированных доказательств эффективности

Антикоагулянты Не рекомендуется Нет документированных доказательств эффективности

Азатиоприн Не рекомендуется Нет доказательств эффективности ни в качестве монотерапии, ни в комбинации 
с глюкокортикоидами

Циклофосфамид Не рекомендуется За исключением быстропрогрессирующей IgA-Н

Ингибиторы 
кальциневрина

Не рекомендуется Нет документированных доказательств эффективности

Ритуксимаб Не рекомендуется Нет документированных доказательств эффективности

Рыбий жир Не рекомендуется Пациентам, желающим принимать рыбий жир, следует рекомендовать дозу 
и форму препарата, которые применялись в опубликованных клинических 
исследованиях, продемонстрировавших его эффективность.

Микофенолата 
мофетил (ММФ)

Китайские пациенты
У тех, у кого рассматривается 
применение 
глюкокортикоидов,ММФ 
может использоваться 
в качестве стероид-
сберегающего средства

В Китае было проведено три РКИ: первое из Гонконга (n=40, eGFR ~51 мл/
мин/1,73 м2) показало значительное снижение средневременной протеинурии 
после добавления ММФ (1,5–2,0 г/сут в течение 6 месяцев) к СМП у пациентов 
с протеинурией >1 г/сут. [1] Шестилетнее наблюдение показало меньший 
уклон снижения рСКФ и более низкую вероятность развития почечной 
недостаточности у пациентов, получавших ММФ. [2] Второе исследование, 
проведенное в провинции Цзянсу (n=176, рСКФ >90 мл/мин/1,73 м2), показало, 
что ММФ в сочетании с низкими дозами глюкокортикоидов (0,4-0,6 мг/
кг/сут преднизона) в течение 6 месяцев не уступает стандартным дозам 
глюкокортикоидов (0,8-1,0 мг/кг/сут) для лечения IgA-Н с пролиферативными 
гистологическими поражениями (поражения E или C с некрозом или без него) 
при биопсии почки и протеинурией >1,0 г/сут. [3] В группе комбинированной 
терапии было значительно меньше побочных эффектов, связанных 
с глюкокортикоидами. Третье исследование из Гуандуна (n=170, рСКФ 
50 мл/мин/1,73 м2) показало, что ММФ (первоначально 1,5 г/сут в течение 
12 месяцев, затем 0,75-1,0 г/сут в течение не менее 6 месяцев) и СМП снижали 
частоту первичного комбинированного исхода (удвоение уровня креатинина 
в сыворотке крови, почечная недостаточность или смерть по почечной или 
сердечно-сосудистой причине, aHR 0,23; 95% ДИ, 0,09-0,63) и прогрессирования 
ХБП (aHR 0,23; 95% ДИ, 0,1-0,57) по сравнению с монотерапией СМП. [4] МФМ 
хорошо переносился во всех 3 испытаниях.

Пациенты не-китайского 
происхождения
Недостаточно данных 
в поддержку использования 
ММФ

В трех небольших РКИ по применению ММФ у пациентов не-китайского 
происхождения не было получено доказательств эффективности монотерапии 
ММФ: эти исследования были проведены в Бельгии (n = 34, клиренс 
инулина ~71 мл/мин/1,73 м2), [5] Нью-Йорке (n=32, рСКФ ~39 мл/мин/1,73 м2 
и присутствие гломерулосклероза или тубулоинтерстициальной атрофии 
и фиброза в биоптате почки, отражающих уже сравнительно продвинутую 
ХБП)[6] и США/Канаде (n=44, рСКФ >90 мл/мин/1,73 м2, ММФ по сравнению 
с омега-3 жирными кислотами). [7]

Гидроксихлорохин Китайские пациенты
У пациентов 
с сохраняющимся высоким 
риском прогрессирования 
несмотря на оптимальную 
поддерживающую терапию

В небольшом краткосрочном РКИ, проведенном в Китае, гидроксихлорохин 
применяли у пациентов с протеинурией 0,75-3,5 г/сутки на фоне 
оптимизированной терапии иАПФ/БРА, к 6 месяцам протеинурия снижалась 
на 48% в группе лечения по сравнению с 10% в группе плацебо. [8]

Пациенты не-китайского 
происхождения
Недостаточно данных 
в поддержку использования 
в этой популяции

Применение гидроксихлорохина у пациентов не-китайского происхождения 
не исследовалось.

Рисунок 4 | Другие изученные методы фармакотерапии иммуноглобулин при IgА нефропатии (IgA-Н). 1 Tang и др. [43], 2 Tang и др. [44], 
3 Hou и др. [38], 4 Hou и др. [45], 5 Maes и др. [46], 6 Frisch и др. [47], 7 Hogg и др. [48], 8 Liu и др. [49]. БРА, блокатор рецепторов ангиотензина II; 
ДИ, доверительный интервал; иАПФ, ингибитор ангиотензин-превращающего фермента; РКИ, рандомизированное контролируемое иссле
дование; рСКФ, расчетная скорость клубочковой фильтрации; СМП, стандарт медицинской помощи; ХБП, хроническая болезнь почек; aHR, 
скорректированный коэффициент риска.
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Практический совет 1.4.3.5:  тонзиллэктомия при IgA-Н:
•	Согласно многочисленным, преимущественно ретроспективным, японским исследованиям, 

тонзиллэктомия сама по себе или в сочетании с пульс-терапией глюкокортикоидами может 
увеличивать почечную выживаемость и повышать вероятность достижения частичной 
или полной ремиссии гематурии и протеинурии (Дополнительная Таблица S5 [50‑54]) [40, 
50‑52, 54, 55].

•	Японское общество нефрологов рекомендует тонзиллэктомию как саму по себе, так и в со-
четании с пульс-терапией глюкокортикоидами для лечения пациентов с IgA-Н.

•	Тонзиллэктомию не следует применять для лечения IgA-Н у пациентов не-японского про-
исхождения.

1.4.4  Коррекция последствий вызванной IgA-Н потери нефронов

Практический совет 1.4.4.1: � рекомендации по модификации образа жизни и целевым уровням ар-
териального давления для всех пациентов с IgA-Н приведены в Прак-
тическом совете 1.4.2.2.

Рекомендация 1.4.4.1: � всем пациентам с IgA-Н следует назначать оптимизированную максимально пере-
носимую дозу ингибитора ангиотензин-превращающего фермента (иАПФ) или 
блокатора рецептора ангиотензина II (БРА) (1B).

Практический совет 1.4.4.2: � факторы, которые следует учитывать перед назначением иАПФ или БРА:
•	Всем пациентам с IgA-Н следует назначать иАПФ или БРА в максимально переносимой 

дозе при отсутствии противопоказаний, таких как низкое артериальное давление, двусто-
ронний стеноз почечных артерий или гиперкалиемия (особенно на поздних стадиях ХБП).

•	Поскольку иАПФ и БРА не воздействуют на специфические для IgA-Н механизмы по-
тери нефронов, их применение не должно препятствовать одновременному назначению 
терапии, направленной на эти механизмы или на воспалительный процесс в клубочках, 
как указано в разделе 1.4.3, у пациентов, которым эта терапия, вероятно, принесет пользу.

Рекомендация 1.4.4.2: � мы предлагаем назначать спарсентан пациентам с IgA-Н и риском прогрессирую-
щей потери функции почек (2B).

Практический совет 1.4.4.3:  факторы, которые следует учитывать перед назначением спарсентана 
пациентам с IgA-Н:

•	Спарсентан является двойным антагонистом рецепторов эндотелина и рецептора анги-
отензина II (ДАРЭРА) и не должен назначаться одновременно с ингибиторами ренин-
ангиотензиновой системы (иРАС), поскольку спарсентан уже сочетает в одной молекуле 
иРАС и антагонист эндотелиновых рецепторов.

•	Регистрационный статус спарсентана, зарегистрированные показания и доступность раз-
личаются в разных странах.

Рекомендация 1.4.4.3: � мы предлагаем назначать иНГЛТ2 пациентам с IgA-Н и риском прогрессирующей 
потери функции почек (2B).

Практический совет 1.4.4.4:  факторы, которые следует учитывать перед назначением иНГЛТ2 
пациентам с IgA-Н:

•	Для включения в исследования EMPA-KIDNEY (Исследование защиты сердца и почек 
эмпаглифлозином) или DAPA-CKD (Дапаглифлозин и предотвращение неблагоприятных 
исходов хронической болезни почек) не требовалось, чтобы пациенты с IgA-Н не менее 
3 месяцев находились на оптимизированной максимально переносимой дозе иРАС.

•	Пациенты с IgA-Н, включенные в исследования EMPA-KIDNEY и DAPA-CKD, судя по их 
возрасту и уровню рСКФ на момент рандомизации вероятно имели длительно протекаю-
щее заболевание, поэтому существует неопределенность в отношении ценности иНГЛТ2, 
особенно для более молодых пациентов с IgA-Н и относительно сохранной функцией почек 
(рСКФ >60 мл/мин/1,73 м2) (см. Таблицу 2).
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1.5  Особые ситуации

Практический совет 1.5.1:  IgA-Н с нефротическим синдромом:
•	В редких случаях первым проявлением IgA-Н является нефротический синдром (включая 

отеки и сочетание гипоальбуминемии и протеинурии нефротического уровня >3,5 г/сут).
•	В таких случаях отложение IgA в мезангии может сочетаться со светооптическими и элек-

тронно-микроскопическими признаками, соответствующими подоцитопатии, напомина-
ющей болезнь минимальных изменений (БМИ).

•	Остается неясным, является ли это специфическим “подоцитопатическим” вариантом 
IgA-Н или сочетанием БМИ и IgA-Н у одного пациента.

•	Пациенты, у которых были выявлены депозиты IgA в мезангии, а также светооптические 
и электронно-микроскопические признаки соответствующие БМИ, должны получать лече-
ние согласно рекомендациям по БМИ в главе 5 Клинических практических рекомендаций 
KDIGO по лечению гломерулярных болезней 2021 [15].

•	Пациенты с нефротическим синдромом, у которых при морфологическом исследовании 
выявлена также картина мезангиопролиферативного гломерулонефрита, должны получать 
лечение в соответствии с теми же принципами, что и пациенты в группе высокого риска 
прогрессирующей потери функции почек вследствие IgA-Н.

•	Кроме того, у пациентов с IgA-Н может наблюдаться протеинурия нефротического уровня 
без развития нефротического синдрома, что зачастую отражает сочетание IgA-Н с вто-
ричным фокальным и сегментарным гломерулосклерозом (например, при ожирении или 
плохо контролируемой артериальной гипертензии, или формирование выраженного гло-
мерулосклероза и тубулоинтерстициального фиброза.

Практический совет 1.5.2:  IgA-Н с острым повреждением почек (ОПП):
•	ОПП может развиться у пациентов с IgA-Н на фоне выраженной макрогематурии, которая 

нередко ассоциирована с инфекциями верхних дыхательных путей. При отсутствии улуч-
шения функции почек в течение 2 недель после разрешения гематурии следует рассмотреть 
вопрос о выполнении повторной биопсии почки. Ведение пациентов с ОПП и макроге-
матурией в острый период должно быть направлено на поддерживающее лечение ОПП.

•	 IgA-Н может манифестировать развитием ОПП как de novo (в дебюте), так в ходе есте-
ственного течения заболевания вследствие формирования быстропрогрессирующего 
гломерулонефрита (БПГН), часто с формированием большого числа полулуний, обычно 
в отсутствие макрогематурии. После исключения других причин БПГН, например ас-
социированного с антителами к цитоплазме нейтрофилов (АНЦА) васкулита (ААВ), или 
ассоциированной с антителами к гломерулярной базальной мембране (ГБМ) болезни, 
а также обратимых причин развития ОПП (например нефротоксичности лекарственных 
препаратов, а также частых причин преренального и постренального повреждения), би-
опсию почки следует выполнить как можно быстрее.

Практический совет 1.5.3:  IgA-Н с БПГН:
•	Быстропрогрессирующей называют IgA-Н, протекающую со снижением рСКФ на ≥50% 

за ≤3 месяца при условии, что другие причины БПГН (например ААВ и анти-ГБМ бо-
лезнь), а также обратимые причины (например нефротоксичность препаратов, а также 
частые причины развития пре- и постренального ОПП), были исключены.

•	В таких случаях выполнение биопсии почки абсолютно необходимо, а морфологическое 
исследование обычно демонстрирует картину мезангиальной и эндокапиллярной гипер-
клеточности, а также большую долю клубочков с полулуниями и участками фокального 
некроза.

•	Наличие в биоптате почки полулуний в отсутствие сопутствующего изменения уровня 
сывороточного креатинина не указывает на развитие быстропрогрессирующей IgA-Н; 
однако таким пациентам показано тщательное динамическое наблюдение для своевремен-
ного выявления снижения скорости клубочковой фильтрации (СКФ). При его выявлении 
следует рассмотреть выполнение повторной биопсии почки.

•	Пациентам с быстропрогрессирующей IgA-Н следует предложить лечение циклофосфа-
мидом и системными глюкокортикоидами в соответствии с ёклиническими практическими 
рекомендациями KDIGO по ведению АНЦА-ассоциированного васкулита 2024 [87].
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•	Необходимые меры профилактики осложнений иммуносупрессивной терапии представ-
лены в главе 1 Клинических практических рекомендаций KDIGO по лечению гломеруляр-
ных болезней 2021 [15].

•	Доказательная база применения ритуксимаба для лечения быстропрогрессирующей IgA-Н 
недостаточна, чтобы рекомендовать такой метод лечения.

Практический совет 1.5.4:  IgA-Н и планирование беременности:

•	 IgA-Н – заболевание, развивающееся у молодых взрослых, поэтому всем женщинам, спо-
собным к деторождению, должно быть предложено прегравидарное консультирование, 
когда это применимо.

•	Консультация перед планированием беременности должна включать обсуждение необхо-
димости отмены иРАС, иНГЛТ2, спарсентана, нефекона и системных глюкокортикоидов. 
Оптимальный контроль артериального давления должен быть достигнут до зачатия с ис-
пользованием альтернативных антигипертензивных препаратов.

•	Женщинам в группе риска прогрессирующей потери функции почек, может быть пред-
почтительным до зачатия провести пробное лечение препаратами, направленными на по-
давление иммунопатогенеза IgA-Н, и такую возможность следует обсудить с пациентами.

•	Ни иНГЛТ2, ни спарсентан не следует использовать в период грудного вскармливания. 
Использование эналаприла допустимо при наличии клинических показаний к назначению 
иРАС.

•	Существующая в настоящее время доказательная база указывает на то, что применение 
системных глюкокортикоидов в первом триместре беременности может вносить неболь-
шой вклад в увеличение риска формирования «заячьей губы» с «волчьей пастью» или без 
нее. Однако данные противоречивы, а вклад заболевания матери в развитие аномалии 
неизвестен. Применение системных глюкокортикоидов во время беременности не повы-
шает риск преждевременных родов, низкой массы тела при рождении или преэклампсии.

•	Применение нефекона во время беременности не рекомендовано, однако в исследованиях 
не было зарегистрировано нежелательных эффектов от применения будесонида у бере-
менных женщин, страдающих воспалительными заболеваниями кишечника. Будесонид 
относится к категории риса С по классификации FDA, поэтому полностью исключить 
риск, связанный с его применением, невозможно.

Практический совет 1.5.5:  IgA-Н у детей:

Общие соображения, касающиеся IgA-Н у детей.

•	Более подробный обзор ведения IgA-Н у детей представлен в Клинических практических 
рекомендациях Международной ассоциации детских нефрологов по диагностике и лече-
нию IgA нефропатии и нефрита, ассоциированного с IgA васкулитом 2025 [1].

•	В этих рекомендациях мы называем детьми лиц моложе 18 лет, однако признано, что те-
чение и ответ на лечение IgA-Н у детей в постпубертатном периоде сходны с таковыми 
у взрослых. Однако в настоящее время недостаточно данных, для того чтобы рекомендо-
вать лечение этой категории пациентов по тем же принципам, что и взрослых с IgA-Н.

•	Макрогематурия чаще развивается у детей, чем у взрослых, что может объяснять более 
раннее установление диагноза у детей [42].

•	В целом на момент установления диагноза у детей рСКФ выше, гематурия более выражена, 
а экскреция белка с мочой – меньше, чем у взрослых [41].

Биопсия почки у детей с IgA-Н

•	Биопсию почки обычно выполняют в момент появления симптомов заболевания (гемату-
рия, протеинурия, нормальный уровень С3 компонента комплемента) для подтверждения 
диагноза и исключения других заболеваний, а также с целью оценки выраженности вос-
палительных изменений и наличия некроза.

•	В частности, биопсия почки должна быть незамедлительно выполнена у детей с персисти-
рующей (>2‑3 недель) или рецидивирующей гематурией и протеинурией нефротического 
уровня и/или сниженной рСКФ [88].
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•	Биопсия почки также должна быть выполнена у детей с персистирующей ли рецидивиру-
ющей гематурией и отношением белок-креатинин (ОБК) в моче >500 мг/г (50 мг/ммоль) 
в ≥2 анализах, выполненных с интервалом 1‑2 недели.

•	Вопрос о выполнении биопсии почки следует рассмотреть у детей с персистирующей или 
рецидивирующей гематурией и ОБК 200‑500 мг/г (20‑50 мг/ммоль) в ≥3 анализах светлой 
мочи с интервалом 1‑2 недели.

•	Воспалительные изменения, мезангиальная пролиферация и эндокапиллярная гиперкле-
точность обычно более выражены при IgA-Н у детей, чем у взрослых [89‑92].

Лечение детей с IgA-Н

•	Существует сильная доказательная база, свидетельствующая о пользе блокады РАС у детей 
[64]. Всем детям с IgA-Н и протеинурией >200 мг/сут или ОБК >200 мг/г (>20 мг/ммоль) 
должны быть назначены блокаторы РАС, даны рекомендации по ограничению потребле-
ния соли с пищей не более 3‑5 г/сут, а также по модификации образа жизни и поддержа-
нию оптимального артериального давления (систолическое артериальное давление [САД] 
<90-го перцентиля для соответствующего возраста, пола и роста).

•	Общепринято, что подходы к иммуносупрессивной терапии IgA-Н у детей и взрослых от-
личаются, при этом детям иммуносупрессанты, в частности системные глюкокортикоиды, 
назначают чаще. Однако рандомизированные контролируемые исследования и консен-
сусные заключения экспертов в отношении показаний к их назначению отсутствуют.

•	Данные, полученные преимущественно в ретроспективных исследованиях, указывают 
на то, что лечение глюкокортикоидами (а также иммуносупрессивная терапия препаратами 
второй линии) ассоциированы с лучшей почечной выживаемостью.

•	Следует принять во внимание соотношение риска и пользы назначения глюкокортикоидов 
и их нежелательных эффектов. В дополнение к блокаде РАС системные глюкокортикоиды 
для приема внутрь назначают в отдельных случаях детям с риском прогрессирования за-
болевания, на который указывает наличие хотя бы одного из следующих проявлений: (i) 
ОБК 500‑1000 мг/г (50‑100 мг/ммоль), несмотря на прием иРАС в течение 3‑6 месяцев, (ii) 
ОБК >1000 мг/г (>100 мг/ммоль), несмотря на прием иРАС в течение 4 недель, или (iii) при-
знаки активности по шкале MEST-C (одно и более среди перечисленных далее значений: 
M1, E1, S1 с повреждением подоцитов и/или C1) и/или стойкое, например, сохраняющееся 
в течение 2‑3 недель в ≥2 анализах с интервалом 1‑2 недели, повышение ОБК >1000 мг/г 
(100 мг/ммоль).
•	Оптимальная продолжительность лечения не установлена, однако обычно назначают 

преднизон или преднизолон (или эквивалент) в дозе 2 мг/кг/сут (не более 60 мг/м2/
сут) в течение не более чем 4 недель с последующим переходом на прием по альтерни-
рующей схеме с постепенным снижением дозы до полной отмены через 5‑6 месяцев.

•	В некоторых случаях может быть оправданным пролонгирование курса лечения. В таких 
случаях следует рассмотреть более низкие дозы, которые использовались у взрослых 
в исследовании TESTING (Терапевтический эффект стероидов при IgA нефропатии 
во всем мире): преднизон или преднизолон [или эквивалент] 0,4 мг/кг/сут в течение 2 
месяцев с последующим постепенным снижением дозы до полной отмены в течение 6 
месяцев.

•	Схемы с использованием внутривенного введения метилпреднизолона также назначают 
по индивидуальным показаниям пациентам с высоким клиническим или гистологическим 
риском прогрессирования, например, (i) детям с острым дебютом IgA-Н и ухудшением 
функции почек (рСКФ <90 мл/мин/1,73 м2) и/или ОБК >1000 мг/г (>100 мг/ммоль), с при-
знаками активности по шкале MEST-C (два и более среди перечисленных далее значений: 
M1, E1, S1 с повреждением подоцитов и/или C1) или (ii) детям с экстракапиллярными 
формами IgA-Н (C2).
•	При выявлении значений C1 или C2 в отсутствие значений >0 в других категориях 

шкалы MEST-C следует принять во внимание уровень протеинурии [41, 89, 91, 98].
•	При выявлении значения C2, независимо от показателей протеинурии, мы предлагаем 

проводить такое же лечение, как при быстропрогрессирующей IgA-Н (см. далее). Схемы 
лечения в такой ситуации могут быть следующими: три внутривенных введения метил-
преднизолона в дозе 15 мг/кг/сут каждое (максимальная доза 500 мг) в течение трех 
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дней подряд или в альтернирующем режиме – через день, с последующим переходом 
на прием преднизона/преднизолона внутрь по схеме, указанной выше.
•	В качестве альтернативы внутривенные пульсы могут быть проведены повторно 

в виде трех циклов с интервалом 2 месяца, а в 2-месячных промежутках между внутри-
венными введениями назначен преднизон/преднизолон в дозе 0,5 мг/кг/сут внутрь, 
общая продолжительность лечения составляет 6 месяцев [99, 100].

•	Дети с IgA-Н, у которых не удается добиться эффекта с помощью адекватной диеты, бло-
кады РАС и монотерапии глюкокортикоидами, должны быть при возможности включены 
в клинические исследования. Другим возможным подходом к лечению таких пациентов 
является назначение иммуносупрессантов, например ингибиторов кальциневрина, цикло-
фосфамида, мизорибина при его доступности, микофенолата мофетила или ритуксимаба, 
в дополнение к глюкокортикоидам.

•	Как и у взрослых, у детей может быть обнаружено сочетание IgA-Н с БМИ, лечение в таких 
случаях следует проводить в соответствии с протоколами терапии стероид-чувствительного 
нефротического синдрома (Клинические практические рекомендации KDIGO по ведению 
нефротического синдрома у детей 2025) [100a].

•	Как и у взрослых, быстропрогрессирующая IgA-Н у детей характеризуется неблагопри-
ятным прогнозом, и, несмотря на ограниченную доказательную базу, этим пациентам 
следует предложить лечение системными глюкокортикоидами (обычно с внутривенными 
пульсами метилпреднизолона) и циклофосфамидом [89,91,101].

Динамическое наблюдение за детьми с IgA-Н
•	Целью лечения является достижение протеинурии ≤200 мг/сут (≤400 мг/1,73 м2 в сутки) 

или ОБК ≤200 мг/г (≤20 мг/ммоль).
•	Целевые значения САД составляют <90-го перцентиля для соответствующего возраста, 

пола и роста.
•	Динамическое наблюдение за пациентами должно быть продолжено после достижения 

полной ремиссии, поскольку обострения заболевания могут развиться даже через много 
лет [102]. В частности, пациентам с анамнестическими указаниями на IgA-Н в детском воз-
расте необходим ежегодный мониторинг артериального давления и общего анализа мочи.

1.6  Оценка перспектив одобрения новых лекарственных препаратов и обновления рекомендаций
[без рекомендаций или практических советов]
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Иммуноглобулин A васкулит

1.7  Диагностика

Практический совет 1.7.1:  соображения, касающиеся диагностики нефрита, ассоциированного 
с IgA васкулитом (IgA-В-Н):

•	Общепринятые международные критерии диагностики IgA-В у взрослых отсутствуют.
•	У детей диагноз IgA-В может быть установлен на основании международных критериев 

[103‑105].
•	Диагноз IgA-В-Н может быть установлен только при выполнении биопсии почки.
•	Биопсию почки следует выполнять у взрослых с подозрением на IgA-В при наличии значи-

мых признаков поражения ткани почек: протеинурии ≥0,5 г/сут, сохраняющейся на про-
тяжении >4 недель, нарушения функции почек или БПГН.

•	Все взрослые пациенты с IgA-В и IgA-В-Н должны быть обследованы на предмет вто-
ричной природы заболевания, а также на онкологические заболевания с использованием 
методов скрининга, соответствующих возрасту и полу.

1.8  Прогноз

Практический совет 1.8.1:  соображения, касающиеся прогноза IgA-В-Н:

•	Ретроспективные данные ограниченного числа небольших регистров позволили устано-
вить в качестве предикторов неблагоприятного почечного исхода у взрослых пациентов 
с IgA-В неконтролируемую артериальную гипертензию и величину протеинурии на момент 
дебюта, а также артериальную гипертензию и среднее значение протеинурии в период 
дальнейшего наблюдения [106‑108].

•	В недавнем исследовании была изучена прогностическая роль шкалы MEST-C (Оксфорд-
ской классификации) [109]. Была продемонстрирована сильная ассоциация категории E1 
с первоначальным улучшением и последующим прогрессирующим снижением функции 
почек у пациентов, получавших иммуносупрессивную терапию.

•	Международная методика оценки прогноза IgA-Н (IgAN Prediction Tools) [12] не предна-
значен для оценки прогноза IgA-В-Н.

1.9  Лечение

1.9.1  Профилактика нефрита у пациентов с IgA-В

Рекомендация 1.9.1.1: � мы рекомендуем не использовать системные глюкокортикоиды для профилактики 
развития нефрита у пациентов с изолированным внепочечным IgA-В (1B).

Практический совет 1.9.1.1:  соображения по ведению всех пациентов с IgA-В-Н, находящихся 
в группе риска прогрессирующей потери функции почек, но без БПГН:

•	Протеинурия ≥0,5 г/сут (независимо от того, проводится терапия IgA-В-Н или нет) указы-
вает на повышенный риск прогрессирующей потери функции почек у пациента с IgA-В-Н.

•	Целью лечения пациентов с IgA-В-Н, как и при IgA-Н, должно быть одновременное:
•	Предотвращение образования IgA-ИК, их отложения в мезангии и опосредованного 

IgA-ИК повреждения клубочков
•	Лечение последствий индуцированной IgA-ИК потери нефронов

•	В отличие от IgA-Н, препараты, которые доказано предотвращают или снижают образо-
вание IgA-ИК при IgA-В, отсутствуют.

•	Профилактика опосредованного IgA-ИК повреждения должна включать методы лечения 
с доказанным противовоспалительным действием и, в идеале, должна применяться в со-
четании с терапией, предотвращающей или снижающей образование IgA-ИК, а не за-
менять её.
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•	При рассмотрении вопроса о назначении системных глюкокортикоидов с каждым 
пациентом следует провести беседу о риске и пользе каждого препарата.

•	Пациентам, согласившимся на лечение системными глюкокортикоидами, следует на-
значать схему со сниженной дозой, описанную для IgA-Н, а также антимикробную 
профилактику.

•	Коррекция последствий вызванной IgA-Н потери нефронов должна включать:
•	Рекомендации по изменению образа жизни, включающие ограничение потребления 

натрия с пищей (<2 г/сут), отказ от курения и вейпинга, контроль веса и аэробные 
физические нагрузки, если применимо.

•	Контроль артериального давления с целевым уровнем ≤120/70 мм рт.ст. с помощью 
иРАС в качестве терапии первой линии

•	Меры по снижению клубочковой гиперфильтрации и влияния протеинурии на тубу-
лоинтерстиций с использованием РАС и иНГЛТ2 в режиме монотерапии или в ком-
бинации

•	Тщательную оценку сердечно-сосудистого риска и начало соответствующих вмеша-
тельств по мере необходимости.

•	Предложите участие в клиническом исследовании, если это возможно.
•	Доказательная база для использования Оксфордской классификации (шкалы MEST-C) 

для выбора препарата для лечения пациентов с IgA-В-Н недостаточна.
•	Доказательная база для принятия терапевтических решений на основании наличия и числа 

полулуний в биоптате недостаточна.
•	Международная методика оценки прогноза IgA-Н не может быть использована для оценки 

возможного эффекта какого-либо метода лечения.
•	С течением времени следует проводить динамическую оценку риска, поскольку решения, 

касающиеся назначения иммуносупрессивной терапии, могут измениться.

1.10  Особые ситуации

Практический совет 1.10.1:  IgA-В с БПГН:

•	Потенциальные риски и польза назначения иммуносупрессивной терапии требуют инди-
видуальной оценки и обсуждения с пациентом.

•	Пациенты, согласившиеся на лечение, должны получать лечение в соответствии с Клини-
ческими практическими рекомендациями KDIGO по ведению АНЦА-ассоциированного 
васкулита 2024 [87].

•	 IgA-В-Н с БПГН, как и другие формы IgA-В-Н, может быть ассоциирован с выраженными 
внепочечными проявлениями заболевания (поражением легких, желудочно-кишечного 
тракта, кожи), которые могут требовать выбора альтернативных стратегий иммуносу-
прессивной терапии.

•	Доказательная база недостаточна для оценки эффективности плазмообмена у пациентов 
с IgA-В-Н и БПГН. Однако в неконтролируемых сериях наблюдений была продемонстри-
рована потенциальная польза назначения плазмообмена в дополнение к лечению глюкокор-
тикоидами в отношении более быстрого достижения ремиссии у пациентов с жизне- или 
органоугрожающими внепочечными проявлениями IgA-В [116].

1.10.1  IgA-В-Н у детей

Практический совет 1.10.1.1:  в этих рекомендациях мы называем детьми лиц моложе 18 лет, однако 
признано, что течение и ответ на лечение IgA-Н у детей в постпубертатном периоде сходны с тако-
выми у взрослых. Однако в настоящее время недостаточно данных, для того чтобы рекомендовать 
лечение этой категории пациентов по тем же принципам, что и взрослых с IgA-Н.
Практический совет 1.10.1.2:  более подробный обзор ведения детей с IgA-В-Н можно найти в Кли-
нических практических рекомендациях Международной ассоциации детских нефрологов по диа-
гностике и лечению IgA нефропатии и нефрита, ассоциированного с IgA васкулитом у детей 2025 [1].
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Краткое изложение:
•	У большинства детей, у которых развивается нефрит, это происходит в течение первых 

3 месяцев от дебюта заболевания. Мониторинг анализов мочи необходим в дебюте васку-
лита, а затем по меньшей мере ежемесячно в течение ≥6 месяцев от первых проявлений 
системного заболевания.

•	Биопсию почки следует безотлагательно выполнить у детей с протеинурией нефротиче-
ского уровня или с нарушением функции почек (СКФ <90 мл/мин/1,73 м2).

•	У детей с IgA-В и ОБК 1000‑2000 мг/г (100‑200 мг/ммоль), сохраняющемся в течение 2‑4 
недель, или ОБК 200‑500 мг/г (20‑50 мг/ммоль) в течение >4 недель, следует рассмотреть 
вопрос о выполнении биопсии почки.

•	Дети с установленным диагнозом IgA-В-Н должны быть проконсультированы детским 
нефрологом.

•	У детей с IgA-В-Н и сохраняющейся в течение >3 месяцев протеинурией следует рассмо-
треть назначение иАПФ или БРА.

•	Данные в пользу применения глюкокортикоидов для профилактики развития нефрита 
у детей с IgA-В в отсутствие признаков поражения почек или же с изолированной микро-
гематурией отсутствуют [117, 118].

•	У детей с IgA-В-Н и протеинурией нефротического уровня (ОБК >2000 мг/г или >200 
мг/ммоль) или БПГН и гистологическим риском прогрессирования (критерии Между-
народного исследования заболеваний почек у детей [ISKDC] ≥II) следует рассмотреть 
назначение преднизона/преднизолона внутрь в течение 3‑6 месяцев или внутривенной 
пульс-терапии метилпреднизолоном.

•	Назначение других иммуносупрессивных препаратов в дополнение к глюкокортикоидам, 
например ингибиторов кальциневрина, циклофосфамида, мизорибина при его доступно-
сти, микофенолата мофетила или ритуксимаба, следует рассмотреть по следующим пока-
заниям: для снижения дозы глюкокортикоидов и/или при ОБК >2000 мг/г (200 мг/ммоль) 
и/или если ответ на глюкокортикоиды недостаточный.

•	Детей с IgA-В-Н и нефротическим синдромом и/или быстрым снижением функции почек 
следует лечить так же, как и детей с быстропрогрессирующей IgA-Н.

•	Следует рассмотреть продолжение динамического наблюдения за детьми с IgA-В-Н с кон-
тролем анализов мочи, рСКФ и артериального давления в течение ≥5 лет после первого 
эпизода. Пожизненное наблюдение, персонализированное с учетом тяжести заболевания 
и ответа на лечение, представляется оправданным у детей, которые получали терапию для 
лечения IgA-В-Н.
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Иммуноглобулин А нефропатия

Иммуноглобулин А  (IgA) нефропатия (IgA-Н), 
является наиболее распространенной формой 
первичного гломерулярного заболевания во всем 
мире и остается одной из ведущих причин разви-
тия хронической болезни почек (ХБП) и почечной 
недостаточности. Несмотря на то, что IgA-Н ха-
рактеризуется единственным гистопатологическим 
критерием – преобладанием или кодоминированием 
депозитов IgA в биоптате почки, в настоящее время 
хорошо известно, что это «заболевание» характери-
зуется выраженной гетерогенностью клинических 
и морфологических проявлений. Имеются убеди-
тельные доказательства того, что эпидемиология, 
клиническая картина, прогрессирование заболе-
вания и отдаленные исходы IgA-Н различаются 
у разных этнических групп по всему миру. IgA-H 
наиболее распространена и чаще приводит к почеч-
ной недостаточности у лиц восточноазиатского про-
исхождения, несколько реже – у лиц европейского 
происхождения, и относительно редко встречается 
у лиц африканского происхождения. Остается не-
ясным, связаны ли это с различиями в патогенезе и/
или с влиянием различных генетических факторов 
и окружающей среды.

На момент установления диагноза у большин-
ства пациентов уже имеет место значительная по-
теря нефронов, при этом средняя расчетная ско-
рость клубочковой фильтрации (рСКФ) колеблется 
от 50 до 60 мл/мин/1,73 м2. Поскольку средний воз-
раст на момент установления диагноза составляет 
30‑40 лет, а ожидаемая продолжительность жизни 
в странах с высокой распространённостью IgA-H – 
70‑80 лет, необходимо немедленно сосредоточить 
усилия на внедрении методов лечения, направлен-
ных на сохранение всех оставшихся нефронов, для 
того чтобы избежать развития почечной недоста-
точности в течение жизни пациента.

В настоящее время впервые стало возможным 
одновременно воздействовать на  два основных 
фактора, определяющие продолжающуюся потерю 
нефронов при IgA-Н. Первый фактор включает 
специфические для IgA-Н механизмы, ведущие к об-
разованию патогенных форм IgA, формированию 
иммунных комплексов, содержащих IgA (IgA-ИК), 
накоплению IgA-ИК в клубочках и последующей 
активации провоспалительных и профибротических 
патогенетических путей в почках. Как и при всех 
формах прогрессирующей болезни почек, второй 
фактор включает многосторонний внутрипочеч-
ный ответ на опосредованную IgA-Н потерю не-
фронов, включая развитие клубочковой гипертен-
зии/гиперфильтрации, тубулоинтерстициальный 
ответ на персистирующую протеинурию, а также 
возникновение и/или усугубление системной  
гипертензии.

Поскольку у большинства людей к моменту уста-
новления диагноза уже успевает сформироваться 
ХБП, для замедления или предотвращения продол-
жающейся потери нефронов чаще всего требуется 
двойной подход. После публикации Клинических 
практических рекомендаций KDIGO 2021 по веде-
нию гломерулярных болезней, в различных странах 
был одобрен ряд новых лекарственных препаратов 
для лечения как ХБП, так и IgA-H. В течение бли-
жайших 5 лет, вероятно, будут одобрены и другие 
препараты, что предоставит нефрологам новые 
возможности для замедления или предотвращения 
потери функции почек при IgA-H. Для включения 
в настоящее руководство результаты клинических 
исследований должны были быть опубликованы 
в рецензируемых журналах, а данные – быть обще-
доступными на момент подготовки рекомендаций.

Настоящее руководство содержат рекомендации 
по лечению взрослых пациентов с IgA-H, а также 
практические советы по применению этих рекомен-
даций у детей в возрасте от 1 до 18 лет. Более деталь-
ный обзор ведения детей с IgA-H и IgA-васкулитом 
был подготовлен Международной ассоциацией дет-
ских нефрологов (IPNA) [1]. Там, где это было воз-
можно, указаны потенциальные расовые различия 
в ответе на отдельные схемы лечения.

IgA-васкулит (пурпура Геноха-Шенляйна) 
рассмотрен в последнем разделе этого руководства.

1.1  Глобальное внедрение рекомендаций KDIGO 
2025 по IgA-Н

На момент завершения обновления данных реко-
мендаций ряд новых методов терапии ХБП и IgA-H 
был одобрен в ограниченном числе стран и вклю-
чён в настоящий документ. Однако рабочая группа 
признает, что стоимость или ограниченный статус 
одобрения этих методов лечения во многих странах 
с низкими ресурсами, в которых наблюдается высо-
кая распространенность IgA-Н, будут означать, что 
многие нефрологи не смогут в полной мере вне-
дрить обновленные рекомендации KDIGO в свою 
клиническую практику.

Согласно недавнему глобальному опросу нефро-
логов из стран с низким и средним уровнем дохода, 
где проживает более 75% населения мира и где ХБП 
наиболее распространена (преимущественно Азия, 
Южная Америка и Африка), менее 30% центров 
включали пациентов с IgA-Н в клинические исследо-
вания. При этом системные глюкокортикоиды, явля-
ющиеся доступным и широко применяемым классом 
препаратов, оставались наиболее частым методом 
лечения пациентов с IgA-H и персистирующей про-
теинурией [2]. В Латинской Америке и странах Ка-
рибского бассейна только в 5 из 33 стран (15%) есть 
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центры, в которых проходят клинические испытания 
методов лечения IgA-Н, что подчеркивает слабую 
репрезентацию этих групп населения в  отчетах 
о результатах клинических исследований. В Азии 
участие в клинических исследованиях IgA-H прини-
мают только пациенты из Китая, Японии, Гонконга, 
Южной Кореи, Тайваня и небольшого числа стран 
Юго-Восточной Азии, при крайне ограниченном 
представительстве Ближнего Востока и Южной 
Азии, в частности Индии. IgA-Н является высоко 
гетерогенным заболеванием, и отсутствие клиниче-
ских испытаний в значительной части стран с более 
высокой распространенностью IgA-Н, чем в боль-
шинстве стран с высокими ресурсами, создает про-
блемы для переноса результатов новых клинических 
исследований на значительную часть общемировой 
популяции, относящейся к группе риска.

Причины недостаточной активности клиниче-
ских исследований во многих странах с ограничен-
ными ресурсами многогранны и включают нехватку 
подготовленного персонала и  инфраструктуры, 
скептицизм в отношении ценности клинических 
исследований, а также административные и законо-
дательные барьеры. Особая и насущная проблема 
во многих странах с ограниченными ресурсами, 
в том числе тех, где проводили клинические ис-
следования IgA-Н, заключается в том, что после за-
вершения клинических испытаний спонсоры могут 
не уделять первоочередного внимания получению 
одобрения препарата или маркетингу в этих регио-
нах. Это становится серьезным сдерживающим фак-
тором для многих исследователей из стран с ограни-
ченными ресурсами, которые ставят под сомнение 
этичность применения к пациентам методов лечения 
с неизвестным профилем безопасности и, вероятно, 
недоступных после завершения испытаний по фи-
нансовым причинам.

Рабочая группа по разработке рекомендаций при-
знает многочисленные трудности, возникающие 
в странах с низким и средним уровнем доходов при 
лечении ХБП в целом и IgA-Н в частности, включая 
ограниченный доступ к выполнению биопсии почки 
или её интерпретации. Глобальное внедрение на-
стоящих рекомендаций будет различаться в разных 
регионах в зависимости от доступности лекарст-
венных препаратов, их стоимости и инфраструк-
туры здравоохранения. Отсутствие доступа к недавно 
одобренным препаратам также остается проблемой 
и странах с традиционно высоким уровнем доходов 
при отсутствии универсального субсидирования 
лекарственного обеспечения. Затраты также могут 
быть неприемлемо высокими для общественных си-
стем здравоохранения, пытающихся сбалансировать 
растущую стоимость лечения хронических заболе-
ваний.

Нефрологическое сообщество должно взаимо-
действовать с медицинскими работниками, пра-
вительствами и  разработчиками лекарственных 

средств для обеспечения проведения клинических 
исследований IgA-H в репрезентативных группах 
риска и гарантировать доступность по всему миру 
препаратов, способных изменить перспективы для 
пациентов с IgA-H.

1.2  Диагностика

Практический совет 1.2.1: соображения относи-
тельно диагностики IgA нефропатии (IgA-H):
•	 Диагноз IgA-Н может быть установлен только 

с помощью биопсии почки, поскольку нет 
валидированных сывороточных и мочевых 
биомаркеров для диагностики заболевания.

•	 Для обеспечения ранней диагностики и бы-
строго начала лечения IgA-Н следует рас-
смотреть возможность проведения биопсии 
почки у всех взрослых с протеинурией ≥0,5 г/
сут (или эквивалентом), у которых вероятен 
диагноз IgA-Н, и биопсия почки не противо-
показана.

•	 Как только будет установлен диагноз IgA-Н, 
оцените наличие причин вторичной природы 
заболевания.

•	 В случае первичной IgA-Н определите баллы 
MEST-C (мезангиальная [M] и эндокапил-
лярная [E] гиперклеточность, сегментарный 
склероз [S], интерстициальный фиброз/ту-
булярная атрофия [T], полулуния [C]) в соот-
ветствии с пересмотренной Оксфордской 
классификацией [3].

1.3  Прогноз

Для прогнозирования почечных исходов при IgA-H 
было разработано несколько прогностических шкал. 
Более ранние системы оценки включали различные 
схемы патоморфологической классификации в ко-
гортах с однородным расовым и географическим 
происхождением [4‑9]. Сравнительно недавно стан-
дартизированная гистологическая оценка по шкале 
MEST-C, определенная в соответствии с пересмо-
тренной Оксфордской классификацией, была вклю-
чена в прогностические инструменты [10], а для от-
бора прогностических переменных также применяли 
методы машинного обучения [11]. Данные крупней-
шего на сегодняшний день исследования, в кото-
ром приняли участие более 4000 человек, включая 
значительные обучающие и контрольные выборки, 
были использованы для разработки метода прогно-
стической оценки в многонациональной и муль-
тирасовой когорте [12]. Первоначальная методика 
оценки прогноза позволяет рассчитать риск сниже-
ния рСКФ на 50% или прогрессирования до почеч-
ной недостаточности у взрослых на сроки до 5 лет 
после выполнения биопсии почки. Она включает 
в себя гистологические показатели MEST-C и кли-
нические показатели, оцененные на момент биопсии 
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почки. Методика была адаптирована для использо-
вания у детей и расширена для применения через 
1 или 2 года после биопсии [13,14]. Эти методики 
(инструменты) доступны в виде онлайн-калькулято-
ров, которые помогают при обсуждении с пациен-
тами возможных исходов. В настоящее время они 
не могут быть использованы для выбора терапии, 
однако предполагается их применение при планиро-
вании и анализе данных клинических исследований 
в будущем. Переменные, включенные в методики 
оценки прогноза, перечислены на Рисунке 1.

Практический совет 1.3.1: соображения, касаю-
щиеся прогноза первичной IgA-H:
•	 Для стратификации риска могут быть исполь-

зованы клинические и гистологические дан-
ные на момент выполнения биопсии почки.

•	 Международная методика оценки прогноза 
IgA-Н (International IgAN Prediction Tool) яв-
ляется ценным ресурсом для количественной 
оценки краткосрочного риска прогрессиро-
вания (до 7 лет после биопсии почки) и пре-
доставления информации для совместного 
с пациентами принятия решений.
•	 Международная методика оценки про-

гноза IgA-Н на момент биопсии – Взрос-
лые

•	 Международная методика оценки про-
гноза IgA-Н после биопсии – Взрослые

•	 Международная методика оценки про-
гноза IgA-Н на момент биопсии – Дети

•	 Международная методика оценки про-
гноза IgA-Н после биопсии – Дети

•	 Международная методика оценки прогноза 
IgA-Н включает клиническую информацию 
на момент биопсии почки или через 1 или 
2 года после биопсии (Рисунок 1).

•	 Не существует валидированных прогностиче-
ских биомаркеров IgA-Н в сыворотке крови 
или моче, кроме расчетной скорости клубоч-
ковой фильтрации (рСКФ) и протеинурии.

Практический совет 1.3.2: первоначальное обсле-
дование пациента с IgA-Н показано на Рисунке 2.

1.4  Лечение

С разработкой и недавним одобрением новых пре-
паратов для лечения IgA-Н, после публикации 
Клинических практических рекомендаций KDIGO 
2021 по ведению гломерулярных болезней [15] про-
изошел фундаментальный сдвиг в подходах к лече-
нию этого опосредованного иммунокомплексным 
механизмом гломерулярного заболевания. Появле-
ние препаратов, способных влиять на выработку па-
тогенных форм IgA и снижать образование IgA-ИК 
означает, что стало возможным одновременно воз-
действовать на два основных фактора, определя-
ющих продолжающуюся потерю нефронов при 
IgA-Н: (i) опосредованное IgA-ИК повреждение 
клубочков и (ii) ответные реакции почек на вызван-
ную IgA-Н потерю нефронов. В большинстве стран 
диагноз IgA-Н устанавливается на поздних стадиях 
естественного течения болезни. Поэтому при пер-
вичном обращении и определении тактики лечения 
крайне важно учитывать обе эти причины продол-
жающейся потери нефронов. В странах с действу-
ющими программами популяционного скрининга 
с выполнением анализа мочи (например, Япония, 
Южная Корея и  Тайвань) выявление пациентов 

Расчетная СКФ на момент биопсии. . . . . . . . .          мл/мин/1,73 м2

Систолическое АД на момент биопсии . . . . .      мм рт.ст.

Диастолическое АД на момент биопсии. . . .     мм рт.ст.

Протеинурия на момент биопсии. . . . . . . . . . .            г/сут

Возраст на момент биопсии . . . . . . . . . . . . . . . .                 лет 

Этническая популяция
европеоидная 
китайская 
японская 
другая

Прием иАПФ/БРА на момент биопсии 
Нет 
Да

MEST M-оценка 
0 
1

MEST E-оценка 
0 
1

MEST S-оценка  
0 
1

MEST T-оценка  
0 
1
2

Иммуносупрессия на момент биопсии 
Нет 
Да

Рисунок 1 | Параметры, включенные в Международные шка-
лы прогнозирования исходов IgA-нефропатии (IgA-Н). Исполь-
зуя клинические и гистологические данные на момент биопсии 
или в течение 2 лет после биопсии почки, можно определить риск 
снижения рСКФ на 50% или развития почечной недостаточности 
у взрослых и детей в течение 7 лет после биопсии почки. АД, 
артериальное давление; БРА, блокатор рецепторов ангиотензи-
на  II; иАПФ, ингибитор ангиотензин-превращающего фермента; 
рСКФ, расчетная скорость клубочковой фильтрации; MEST-C, 
мезангиальная (M) и эндокапиллярная (E) гиперклеточность, сег-
ментарный склероз (S), тубулярная атрофия/интерстициальный 
фиброз (T), полулуния (С).
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обычно происходит на более ранних этапах есте-
ственного течения болезни, когда основное внима-
ние в лечении сосредоточено скорее на снижении 
опосредованного IgA-ИК повреждения клубочков, 
нежели на коррекции компенсаторного ответа почек 
на вызванную IgA-Н потерю нефронов, который 
к этому моменту еще не успевает развиться.

1.4.1  Выявление пациентов с IgA-Н и риском 
прогрессирующей потери функции почек, 
нуждающихся в лечении

Практический совет 1.4.1.1: поскольку пациенты 
с IgA-Н подвержены риску прогрессирующей по-
тери функции почек при наличии протеинурии 
≥0,5 г/сут (или эквивалент) на фоне лечения или 
без него, во всех подобных случаях следует рас-
смотреть вопрос о начале терапии или дополни-
тельной терапии.

Международные методики оценки прогноза 
IgA-Н являются ценным инструментом для количе-
ственной оценки краткосрочного (до 7 лет) риска 
прогрессирования, а также принятия информиро-

ванного совместного решения с пациентом, однако 
они были валидированы для применения лишь в те-
чение первых двух лет после биопсии почки. Более 
того, отсутствуют данные о том, какое пороговое 
значение краткосрочного риска прогрессирования 
заболевания почек может являться показанием для 
начала специфического лечения. Важно понимать, 
что даже низкий риск почечной недостаточности 
в течение 5 лет может трансформироваться в очень 
высокий риск в течение ≥15 лет [16].

Традиционно критерием для выявления паци
ентов с IgA-Н, имеющих риск прогрессирования 
болезни почек и нуждающихся в лечении на про-
тяжении большей части естественного течения за-
болевания, являлось наличие стойкой протеину-
рии. Как правило, для определения повышенного 
риска прогрессирования болезни почек использо-
валось пороговое значение протеинурии ≥1 г/сут 
[17]; однако существует множество исследований, 
в  поддержку более низкого порогового уровня 
протеинурии (≥0,5 г/сут) в качестве биомаркера 
повышенного риска прогрессирования IgA-Н  
[16, 18, 19].

Лечение первичного 
процесса

Исключить вторичные причины:
• IgA васкулит
• IgA нефропатия, вторичная по отношению к:  

– вирусным инфекциям (ВИЧ, гепатиты)  
– воспалительными заболеваниями кишечника 
– аутоиммунным заболеваниям  
– циррозу печени

• IgA-доминантный постинфекционный ГН

Количественная оценка риска прогрессирования на момент постановки диагноза  
с помощью Международной шкалыInternational IgAN Prediction Tool для информированного 

обсуждения с пациентами с целью совместного принятия решений

Включение пациента в регистр заболевания, если доступно

Оценка биопсии почки с помощью шкалы MEST-C

Пациентам и их родственникам следует предоставить информацию о национальных  
и международных организациях, защищающих права пациентов, для обучения  

управления болезнью и взаимной поддержки

Рисунок 2 | Первоначальная оценка и ведение пациентов с IgA нефропатией (IgA-Н). ВИЧ, вирус иммунодефицита человека; ГН, 
гломерулонефрит; MEST-C, мезангиальная (M) и эндокапиллярная (E) гиперклеточность, сегментарный склероз (S), тубулярная атрофия/
интерстициальный фиброз (T), полулуния (С).

IgA-доминантный гломерулонефрит

Идиопатическая IgA-Н
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В  исследовании с  участием 1155 китайских 
пациентов кумулятивная почечная выживаемость 
через 10, 15 и 20 лет, рассчитанная при помощи ме-
тода Каплана-Мейера, составила 83%, 74% и 64% со-
ответственно. Пациенты с усредненной по времени 
протеинурией <0,5 г/сут имели более высокую по-
чечную выживаемость по сравнению с пациентами 
с усредненной по времени протеинурией 0,5‑1,0 г/
сут (риск развития почечной недостаточности в ходе 
наблюдения у которых был выше в 9,1 раз; P<0,001) 
или >1,0 г/сут (повышение риска в 46,5 раз; P<0,001) 
[19]. Исследование когорты IgA-Н Национального 
Регистра редких заболеваний почек Великобри-
тании (2299 взрослых и 140 детей) показало, что 
почечная недостаточность в течение 10 лет после 
установления диагноза развилась у 30% пациентов 
с усредненной по времени протеинурией 0,5-<1,0 г/
сут. и примерно у 20% пациентов с усредненной 
по времени протеинурией <0,5 г/сут [16]. Эти дан-
ные подтверждаются Европейским валидационным 
исследованием Оксфордской классификации IgA-
нефропатии (VALIGA), включавшим 1147 взрослых 
и детей с IgA-Н из 13 европейских стран. В нем было 
показано значительное увеличение риска снижения 
рСКФ на 50% и/или развития почечной недоста-
точности с  повышением уровня усредненной 
по времени протеинурии: <0,5 г/сут по сравнению 
с 0,5‑0,9 г/сут (P<0,001); 0,5‑0,9 г/сут по сравнению 
с 1,0‑1,4 г/сут (P=0,001); и 1,0‑1,4 г/сут по сравне-
нию с 1,5‑1,9 г/сут (P=0,04) [18].

Эти выводы, с  учетом того, что средний воз-
раст на момент установления диагноза составляет 
30‑40 лет, а ожидаемая продолжительность жизни 
в странах с высокой распространенностью IgA-Н – 
70‑80 лет, позволяют предположить, что стойкая экс-
креция белка с мочой ≥0,5 г/сут (на фоне лечения 
IgA-Н или без него) указывает на значительный риск 
прогрессирующей утраты функции почек в тече-
ние жизни и, в конечном итоге, развития почечной 
недостаточности у лиц с IgA-Н.

Важно различать повышенный риск прогресси-
рования, имеющий значение в клинической прак-
тике (т.е., протеинурия ≥0,5 г/сут) в контексте риска 
почечной недостаточности в течение жизни, и «вы-
сокий риск» прогрессирования (например, протеи-
нурия ≥1,0 г/сут на фоне приема иРАС), который 
обычно является критерием включения в клини-
ческие исследования. Эти исследования нацелены 
на выявление изменения скорости ухудшения функ-
ции почек за короткий промежуток времени (напри-
мер, 2 года) у сравнительно небольшого числа участ-
ников. Следствием проведения таких краткосрочных 
клинических исследований является то, что многие 
люди с повышенным риском прогрессирующей 
утраты функции почек при IgA-Н оказались исклю-
чены из клинических испытаний.

Диагноз IgA-Н может быть установлен только 
с помощью биопсии почки, при этом установле-

ние диагноза необходимо для обоснования при-
менения как недавно одобренных препаратов, так 
и тех, что вероятно будут одобрены в ближайшие 
годы. Таким образом, показанием для проведения 
биопсии почки у взрослых с IgA-Н при наличии 
признаков поражения органа-мишени (протеинурия 
с микрогематурией или без неё, снижение рСКФ и/
или артериальная гипертензия) должен служить по-
роговый уровень протеинурии ≥0,5 г/сут, который 
определяет пациента с IgA-Н как имеющего риск 
прогрессирующей потери функции почек.

1.4.2  Определение цели лечения у пациентов 
с IgA-Н и риском прогрессирующей потери функции 
почек

Практический совет 1.4.2.1: целью лечения у па
циентов с  IgA-Н и риском прогрессирующей 
потери функции почек является замедление ско-
рости её снижения до физиологического уровня 
(т.е., до <1 мл/мин/год у большинства взрослых) 
до конца жизни пациента. Единственным валиди-
рованным ранним биомаркером, который может 
помочь в принятии клинических решений, явля-
ется экскреция белка с мочой, которую следует 
удерживать на минимальном уровне <0,5 г/сут 
(или эквивалент), в идеале <0,3 г/сут (или экви-
валент). При этом необходимо принимать во вни-
мание, что у части пациентов с выраженным не-
фросклерозом достижение этой цели не всегда 
возможно, и для этого могут потребоваться мно-
жественные терапевтические стратегии, включая 
нефармакологические вмешательства.

В настоящее время единственным валидирован-
ным модифицируемым биомаркером, динамика ко-
торого в краткосрочном периоде указывает на бу-
дущий риск снижения функции почек, является 
протеинурия. Снижение протеинурии в наблюда-
тельных исследованиях было независимо связано 
с улучшением почечных исходов безотносительно 
характера вмешательства [20]. Мета-анализ на уровне 
отдельных пациентов, объединивший доступные 
данные из рандомизированных контролируемых ис-
следований (РКИ), продемонстрировал связь между 
влиянием терапии на протеинурию и её влиянием 
на почечную выживаемость (композитная конечная 
точка: время до удвоения уровня сывороточного кре-
атинина [СКр]), развитие почечной недостаточности 
или смерть) [21]. Это позволяет рассматривать сни-
жение протеинурии в  качестве обоснованно ве-
роятной суррогатной конечной точки для оценки 
влияния лечения на прогрессирование до почечной 
недостаточности при IgA-Н [21].

Нарастание протеинурии может быть обусловлен 
как специфичными для IgA-Н иммуноопосредован-
ными механизмами потери нефронов и компенса-
торными реакциями сохранных нефронов на эту 
потерю (на оба этих процесса возможно положи-
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тельно влиять при помощи терапии), так и необра-
тимым склерозом клубочков и утратой способности 
нефрона реабсорбировать белок вследствие гибели 
канальцев (на что терапевтические вмешательства 
повлиять не могут) [22]. Таким образом, протеину-
рия не может служить единственным критерием для 
определения необходимого терапевтического под-
хода у конкретного пациента.

Новые данные позволяют предполагать, что не-
фропротективный эффект, связанный со сниже-
нием протеинурии на фоне применения препаратов 
с преимущественным гемодинамическим действием 
на клубочек, может отличаться от эффекта препара-
тов, действующих через уменьшение образования 
IgA-ИК [23‑26]. Подавление протеинурии исклю-
чительно за счёт гемодинамического воздействия, 
вероятно, снижает способность этого показателя от-
ражать текущее повреждение клубочков, опосредо-
ванное IgA-ИК. Это может объяснять, почему паци-
енты в глобальных когортах с протеинурией <0,5 г/
сут, большинство из которых получали иРАС, оста-
вались в группе повышенного риска развития по-
чечной недостаточности [18, 19].

Практический совет 1.4.2.2: лечение пациентов 
с IgA-Н, имеющих риск прогрессирующей по-
тери функции почек, не относящихся к особым 
клинико-морфологическим вариантам (Раздел 1.5) 
первичной IgA-Н (Рисунок 3):
•	 Тактика ведения большинства пациентов 

должна быть направлена одновременно на:
•	 Предотвращение или снижение образова-

ния иммунных комплексов, содержащих 
иммуноглобулин А (IgA-ИК), и опосре-
дованного ими повреждения клубочков 
(требуется ли для этого пожизненное лече-
ние или же периодическое – в настоящее 
время неизвестно).

•	 Коррекцию последствий вызванной IgА-Н 
и уже состоявшейся потери нефронов (ве-
роятно, пожизненное).

•	 Снижение или предотвращение образования 
IgA-ИК должно включать методы лечения, 
доказавшие свою способность снижать уро-
вень патогенных форм IgA (обычно изме-
ряемых как галактозодефицитный IgA1 [гд-
IgA1]).

Рисунок 3 | Цели лечения иммуноглобулин А нефропатии (IgA-Н) и место препаратов, рассматриваемых в настоящих реко
мендациях. Согласно текущим представлениям, нефекон оказывает преимущественное влияние на выработку патогенных форм IgA 
и содержащих IgA иммунных комплексов (IgA-ИК), при этом прямое влияние системно всасываемого будесонида на почки не установлено. 
Системные глюкокортикоиды обладают хорошо описанным противовоспалительным действием на почки и неопределенным прямым 
влиянием на выработку патогенных форм IgA и IgA-ИК. Стратегии коррекции вторичного ответа на потерю нефронов, вызванную IgA-Н, 
могут также включать применение ингибиторов 3-гидрокси-3-метилглутарил-кофермент А редуктазы (статинов) у отдельных пациентов. 
ДАРЭРА, двойной антагонист рецепторов эндотелина и рецептора ангиотензина II; иРАС, ингибитор ренин-ангиотензиновой системы; 
иНГЛТ2, ингибиторы натрий-глюкозного котранспортера-2; СС, сердечно-сосудистый.
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•	 Профилактика опосредованного IgA-ИК по-
вреждения должна включать методы лечения 
с доказанным противовоспалительным и/или 
антифибротическим действием и, в идеале, 
должна применяться в сочетании с терапией, 
предотвращающей или снижающей образо-
вание IgA-ИК, а не заменять её.

•	 Коррекция последствий вызванной IgA-Н по-
тери нефронов должна включать:
•	 Рекомендации по  изменению образа 

жизни, включающие ограничение потре-
бления натрия с пищей (<2 г/сут), отказ 
от  курения и  вейпинга, контроль веса 
и аэробные физические нагрузки, если 
применимо.

•	 Контроль артериального давления с целе-
вым уровнем ≤120/70 мм рт.ст.

•	 Меры по снижению клубочковой гипер-
фильтрации и влияния протеинурии на ту-
булоинтерстиций с использованием бло-
каторов ренин-ангиотензиновой системы 
(РАС) или двойного антагониста рецепто-
ров эндотелина и рецептора ангиотензина, 
в виде монотерапии или в комбинации 
с ингибиторами натрий-глюкозного ко-
транспортера 2 типа (иНГЛТ2).

•	 Тщательную оценку сердечно-сосудистого 
риска и  начало соответствующих вме-
шательств в соответствии с локальными 
рекомендациями и  по  мере необходи- 
мости.

•	 Для всех пациентов с IgA-Н всегда следует 
рассматривать возможность включения 
в клинические исследования. С увеличением 
числа недавно одобренных препаратов, ди-
зайн клинических исследований должен 
трансформироваться по сравнению с теку-
щим двухлетним плацебо-контролируемым 
подходом, чтобы соответствовать меняю-
щимся стандартам лечения IgA-Н.

Практический совет 1.4.2.3: Выбор терапии IgA-Н
•	 Ключевые факторы, которые следует учи-

тывать при выборе терапии, суммированы 
в Таблицах 1 и 2.

•	 Трудности, связанные с доступностью и сто-
имостью недавно одобренных препаратов для 
лечения IgA-Н, наряду с необходимостью по-
стоянного или периодического их приема, 
означают, что их применение маловероятно 
в условиях ограниченных ресурсов, где будут 

использоваться более дешевые и легкодоступ-
ные препараты.

•	 Международные методики оценки прогноза 
IgA-Н не валидированы для определения воз-
можного влияния конкретных схем лечения, 
поэтому в настоящее время не должны при-
меняться для выбора специфических видов 
терапии.

•	 В клинической практике для принятия ре-
шений о терапии IgA-Н часто используют 
данные биопсии почки. Однако биопсия 
предоставляет лишь «моментальный снимок» 
сравнительно небольшого образца ткани, 
а данные клинических исследований, демон-
стрирующих лучшие клинические исходы 
при рандомизации пациентов в группы кон-
кретной терапии на основе их оценки по Ок-
сфордской классификации MEST-C, отсутст-
вуют. В частности:
•	 Недостаточно доказательств для того, 

чтобы основывать лечебную тактику ис-
ключительно на  наличии и  количестве 
клеточных или фиброзно-клеточных 
полулуний в  биоптате почки. Гистопа-
тологические признаки должны интер-
претироваться в контексте клинических 
особенностей, в частности, скорости из-
менения рСКФ.

•	 Хотя может казаться логичным, что вы-
раженные пролиферативные или воспа-
лительные изменения могут быть более 
чувствительны к лечению препаратами, 
подавляющими воспаление, чем склеро-
тические или фиброзные изменения, это 
не доказано в проспективных клиниче-
ских исследованиях.

•	 В связи с отсутствием данных близкой по вре-
мени биопсии почки во всех клинических 
исследованиях 3 фазы по IgA-Н, в которых 
многие пациенты были рандомизированы 
спустя много лет после её выполнения, не-
возможно определить, следует ли отдавать 
предпочтение какому-либо из новых препа-
ратов для лечения IgA-Н на основе оценки 
по Оксфордской классификации MEST-C 
или гистологической картины в целом.

•	 С течением времени следует проводить ди-
намическую оценку риска для пациента, так 
как решения относительно сравнительных 
преимуществ различных препаратов могут 
меняться.
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Таблица 1 | Факторы, которые следует учитывать при выборе методов лечения и/или их комбинации для пациентов 
с IgA-Н и риском прогрессирующей потери функции почек

Вопрос Соображения

Является ли популяция участников 
клинического испытания, в котором 
изучался препарат, репрезентативной 
в отношении всех пациентов,  
получающих лечение (табл. 2)?

Возраст: в  исследованиях иНГЛТ2 пациенты были в  среднем на  6-8 лет старше, чем 
пациенты, включенные в  исследования NefIgArd и  PROTECT, и  на  15-17 лет старше, чем 
пациенты, включенные в исследования STOP-IgAN и TESTING.

Раса: исследование TESTING проводилось почти исключительно на пациентах азиатского 
происхождения. Исследование STOP-IgAN проводилось исключительно на  европейцах. 
В исследованиях NefIgArd и PROTECT пациенты азиатского происхождения были представ
лены в меньшей степени по сравнению с пациентами, участвовавшими в исследованиях 
иНГЛТ2 и системных глюкокортикоидов.

рСКФ: в исследованиях иНГЛТ2 средняя рСКФ на момент включения была на 12-14 мл/мин 
на 1,73 м2 ниже, чем у пациентов, включенных в исследования NefIgArd, PROTECT, STOP-
IgAN, и TESTING.

Сопутствующие лекарственные препараты: во всех недавних исследованиях по IgA-Н 
пациенты должны были принимать стабильную оптимизированную дозу иРАС в течение 
90  дней до  включения в  исследование. Оптимизированная максимально переносимая 
доза не требовалась в испытаниях иНГЛТ2.

Оптимизация блокады РАС: единственным исследованием, в  котором проводилось 
формализованное повышение дозы иРАС, было исследование PROTECT. В исследованиях 
NefIgArd и TESTING участники должны были принимать оптимизированную, максимально 
переносимую дозу иРАС, подтвержденную местным врачом.

Каково зарегистрированное показание 
для применения препарата?

В  связи с  внедрением новых схем регистрации препаратов для лечения IgA-Н, зареги
стрированные показания могут различаться в  зависимости от  страны, а  также от  типа 
одобрения – ускоренного или условного (когда эффективность оценивалась на основании 
динамики протеинурии) либо полного (когда одобрение основано на доказанном влиянии 
препарата на темпы снижения функции почек).

Каковы основные преимущества 
доступных вариантов лечения?

Нефекон – единственный на сегодняшний день лекарственный препарат, доказавший свою 
способность снижать уровни патогенных форм IgA и содержащих IgA иммунных комплексов  
(IgA-ИК).

Системные глюкокортикоиды являются высокоэффективными противовоспалительными 
препаратами, но не оказывают доказанного влияния на уровни патогенных форм IgA или 
IgA-ИК в дозах, рекомендованных в данном руководстве.

Было показано, что иНГЛТ2 не только снижают скорость прогрессирующей потери функции 
почек, но  и  снижают частоту неблагоприятных сердечно-сосудистых событий, особенно 
у лиц с диабетом. Также они обычно хорошо переносятся.

Препарат из класса ДАРЭРА, спарсентан – единственное лекарственное средство, проде
монстрировавшее более высокую эффективность, чем проводимое в рамках исследования 
титрование иРАС до максимальных доз. Примечательно, что в исследование PROTECT было 
включено больше пациентов, чем во все исследования иРАС при IgA-Н, вместе взятые.

иРАС эффективно снижают протеинурию и  имеют обширные данные по  эффективности 
и безопасности при ХБП и сердечно-сосудистых заболеваниях.

Каковы основные риски доступных 
вариантов лечения?

Учитывая частичную системную абсорбцию будесонида, пациенты и  медицинские 
работники должны знать о  возможности развития некоторых системных побочных 
эффектов, характерных для глюкокортикоидов, на  фоне приема Нефекона. Обычно они 
имеют легкую степень тяжести и обратимы после отмены препарата.

При использовании системных глюкокортикоидов следует придерживаться протокола 
с  ограниченной дозой. Следует проводить антимикробную профилактику против 
пневмоцистной пневмонии и  противовирусную профилактику у  носителей гепатита B, 
а также информировать пациента о рисках желудочно-кишечного кровотечения, инфекции 
и  метаболических, косметических и  нейропсихиатрических побочных эффектов, наряду 
с потенциальным воздействием на здоровье костей.

Как и в случае со всеми антагонистами рецепторов эндотелина, существует значительный 
риск эмбриофетальной токсичности, и  женщины детородного возраста должны 
использовать надежные средства контрацепции и  ежемесячно проходить тестирование 
на беременность.

иРАС, ингибиторы ренин-ангиотензиновой системы; иНГЛТ2, ингибиторы натрий-глюкозного котранспортера 2; РАС, ренин-ангиотензиновая система; рСКФ, 
расчетная скорость клубочковой фильтрации; ХБП, хроническая болезнь почек; ДАРЭРА, двойной антагонист рецепторов эндотелина-ангиотензина; IgA-Н, 
иммуноглобулин А нефропатия; NefIgArd, Эффективность и безопасность Нефекона у пациентов с первичной IgA-нефропатией; PROTECT, Исследование 
эффективности и безопасности спарсентана при лечении пациентов с IgA-нефропатией; STOP-IgAN, поддерживающая или иммуносупрессивная терапия для 
лечения прогрессирующей IgA нефропатии; TESTING, Терапевтический эффект стероидов при IgA нефропатии во всем мире.
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1.4.3  Управление специфичными для IgA-Н 
механизмами потери нефронов

Основными факторами, ведущими к потере нефро-
нов при IgA-Н являются: (i) выработка патогенных 
форм IgA и образование IgA-ИК; отложение этих 
иммунных комплексов в мезангиальном простран-
стве с запуском (ii) воспалительных и (iii) профибро-
тических реакций внутри клубочка. Можно ожидать, 
что в конечном итоге подавление выработки пато-
генного IgA будет прерывать все дальнейшие пути 
патогенеза. Однако для этого, вероятно, потребу-
ется время, а к моменту обращения у пациентов уже 
может сформироваться выраженное гломерулярное 
воспаление и фиброз, выявляемые при данным би-
опсии почки.

Рекомендация 1.4.3.1: Мы предлагаем проводить 
9-месячный курс лечения нефеконом пациентам 
с IgА-Н и риском прогрессирующей потери функ-
ции почек (2B).

Практический совет 1.4.3.1: Факторы, которые 
следует учитывать перед применением нефекона 
у пациентов с IgA-Н:
•	 9-месячный курс лечения нефеконом (форма 

выпуска будесонида с таргетным высвобож-
дением) может не привести к устойчивому 
клиническому ответу в виде снижения про-
теинурии или стабилизации рСКФ.

•	 Данные о безопасности и эффективности до-
полнительных курсов нефекона еще не полу-
чены.

•	 Статус одобрения, зарегистрированные по-
казания и доступность нефекона варьируют 
в разных странах.

Нефекон, препарат с локальным высвобождением буде-
сонида в терминальном отделе подвздошной кишки, на-
правлен на подавление синтеза IgA лимфоидной тканью 
слизистой оболочкой кишечника, и, тем самым, на сни-
жение уровня патогенного IgA1 в сыворотке и умень-
шение образования IgA-ИК. Проведено единственное 
РКИ 3 фазы по применению нефекона при IgA-Н – ис-
следование «Эффективность и безопасность нефекона 
у пациентов с первичной IgA нефропатией» (NefIgArd). 
На основании достижения первичной конечной точки 
по эффективности – статистически значимого сниже-
ния протеинурии через 9 месяцев лечения по сравнению 
с плацебо – нефекон получил ускоренное одобрение Управ-
ления по санитарному надзору за качеством пищевых 
продуктов и медикаментов США (FDA) для примене-
ния при IgA-Н в 2021 году, и условное регистрационное 
удостоверение Европейского агентства по лекарственным 
средствам (EMA) в 2022 году. Анализ за 2 года, вклю-
чавший 15 месяцев наблюдения, продемонстрировал замед-
ление темпа снижения рСКФ в группе нефекона по срав-

нению с плацебо, и в 2023 году нефекон получил полное 
одобрение FDA. С тех пор нефекон был одобрен или 
рассматривается для получения одобрения в некоторых 
других странах. Частота нежелательных явлений при 
применении нефекона была низкой, как правило, они были 
легкой или умеренной степени тяжести, обратимыми 
после отмены препарата, что ожидаемо для будесонида 
с локальным высвобождением и действием.

Ключевая информация
Баланс пользы и  вреда. Польза. В  исследовании 

NefIgArd 364 взрослых пациента с IgA-Н, рСКФ 
35‑90 мл/мин/1,73 м2 и персистирующей протеину-
рией (отношение белка к креатинину в моче [ОБК] 
≥0,8 г/г [80 мг/ммоль] или протеинурия ≥1 г/сут) 
на фоне оптимальной по мнению врача терапии 
иРАС, были рандомизированы (1:1) для получения 
16 мг/сут нефекона или плацебо в течение 9 месяцев 
с последующим 15-месячным периодом наблюдения 
после отмены исследуемого препарата. Девятиме-
сячный курс нефекона на фоне продолжающейся 
терапии иРАС привёл к снижению протеинурии 
к 9 месяцу на 27% по сравнению с плацебо [27]. Это 
согласуется со снижением протеинурии, наблюдав-
шимся в исследовании фазы 2b «Будесонид с таргет-
ным высвобождением против плацебо у пациентов 
с IgA нефропатией» (NEFIGAN) [28]. В исследова-
нии NefIgArd, проводившемся в течение 2 лет, 9-ме-
сячный курс нефекона привел к статистически зна-
чимому преимуществу в отношении функции почек 
в группе лечения по сравнению с плацебо (разность 
средних: 5,05 мл/мин/1,73 м2, 95% доверительный 
интервал (ДИ): 3,24‑7,38 мл/мин/1,73 м2; P<0,0001), 
при этом средневзвешенное по времени изменение 
рСКФ составило -2,47 мл/мин/1,73 м2 (95% ДИ: 
-3,88; -1,02 мл/мин/1,73 м2) в  группе нефекона 
по сравнению с -7,52 мл/мин/1,73 м2 (95% ДИ: -8,83; 
-6,18 мл/мин/1,73 м2) в группе плацебо [24]. Спустя 
2 года изменение рСКФ от исходного уровня соста-
вило -6,11 мл/мин/1,73 м2 (95% ДИ: -8,04; -4,11 мл/
мин/1,73 м2) в  группе нефекона по  сравнению 
с -12,00 мл/мин/1,73 м2 (95% ДИ: -13,76; -10,15 мл/
мин/1,73 м2) в группе плацебо. Эти изменения со-
ответствовали разности в общих темпах снижения 
рСКФ за 2 года в 2,95 мл/мин/1,73 м2 в год (95% ДИ: 
1,67‑4,58 мл/мин/1,73 м2 в год; P<0,0001) в пользу 
нефекона. Время от рандомизации до подтвержден-
ного снижения рСКФ на 30% или развития почеч-
ной недостаточности было статистически значимо 
дольше в группе нефекона по сравнению с плацебо 
(отношение рисков [ОР]: 0,45; 95% ДИ: 0,26‑0,75; 
P=0,0014); подтвержденное событие интереса про-
изошло у 12% пациентов в группе нефекона и у 21% 
пациентов в группе плацебо.

Вред. В течение 9-месячного периода лечения 
серьёзные нежелательные явления (СНЯ), связан-
ные с  лечением, были зарегистрированы у  10% 
пациентов в группе нефекона и у 5% пациентов 
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в группе плацебо. Наиболее часто сообщаемыми 
нежелательными явлениями вызванными лечением 
(НЯВЛ), при терапии нефеконом были перифери-
ческие отёки (17% против 4%), артериальная ги-
пертензия (12% против 3%), судороги мышц (12% 
против 4%), акне (11% против 1%) и головная боль 
(10% против 8%). Прекращение терапии вследствие 
НЯВЛ произошло у 9% пациентов в группе нефе-
кона и у 2% пациентов в группе плацебо. В течение 
15-месячного периода наблюдения частота НЯВЛ 
и вызванных лечением СНЯ не различались между 
группами; частота наиболее распространенных 
НЯВЛ также была одинаковой в обеих группах ле-
чения. У четырёх участников, исходно имевших пре-
диабет и получавших нефекон, в течение 9-месяч-
ного периода лечения развился манифестный диабет  
[24].

Качество доказательств. Доказательства среднего 
качества подтверждают пользу лечения пациентов 
с IgA-Н нефеконом при его использовании вместе 
с оптимизированной по мнению врача, максимально 
переносимой терапией иРАС (Дополнительная 
таблица S4). В двух исследованиях – NEFIGAN 
и NefIgArd – нефекон сравнивали с плацебо в тече-
ние 9 месяцев, на протяжении которых все пациенты 
получали оптимизированную по мнению врача, мак-
симально переносимую терапию иРАС [24, 28]. Эти 
исследования продемонстрировали согласованные 
результаты в общей сложности у 480 пациентов. 
В обоих исследованиях получены высокого каче-
ства доказательства того, что лечение нефеконом 
в  течение 9 месяцев замедляет снижение рСКФ 
(разность средних: 5,4 мл/мин/1,73 м2) и оказывает 
существенное влияние на снижение протеинурии 
(разность средних: 29%). В одном из исследований 
в дополнение к снижению протеинурии получены 
доказательства умеренного качества в отношении 
предотвращения снижения рСКФ, включая предот-
вращение развития почечной недостаточности или 
снижения рСКФ на ≥30% [28].

Из-за малого числа событий и, следовательно, 
невысокой точности оценки, имеются низкого ка-
чества доказательства того, что нефекон может не-
значительно влиять или вообще не влиять на риск 
тяжёлых инфекций или инфекций верхних дыха-
тельных путей.

Ценности и предпочтения. Рабочая группа сочла, 
что большинство пациентов высоко оценит лече-
ние, снижающее протеинурию, замедляющее по-
терю функции почек, и, как правило, хорошо пере-
носится. Тем не менее, до начала приема нефекона 
медицинским работникам следует информировать 
пациентов о потенциальных нежелательных явле-
ниях, связанных с системной абсорбцией будесо-
нида.

Использование ресурсов и затраты. На момент 
написания этих Рекомендаций нефекон был одо-
брен к применению лишь в ограниченном числе 

стран с высокой распространенностью IgA-Н. Более 
того, стоимость нефекона такова, что его широкое 
использование в условиях ограниченных ресурсов 
маловероятно, и поэтому глобальное внедрение 
данной рекомендации, вероятно, будет крайне не-
однородным. Другие, менее дорогостоящие формы 
будесонида не изучались в соответствии со строгими 
стандартами РКИ и поэтому не могут быть рекомен-
дованы для лечения IgA-Н.

Соображения, касающиеся внедрения. Лечение не-
феконом не требует специального мониторинга, 
однако ввиду потенциальной частичной системной 
абсорбции будесонида, медицинским работникам 
следует знать о возможности развития нежелатель-
ных явлений, связанных с системным действием 
глюкокортикоидов. Как правило, это легкие нежела-
тельные явления и они полностью обратимы после 
отмены нефекона. У лиц с предиабетом может ухуд-
шаться контроль гликемии, поэтому целесообразен 
более интенсивный мониторинг уровня глюкозы 
в крови во время лечения нефеконом. Следует ис-
ключить латентные инфекции, например, вирусный 
гепатит и туберкулёз. После прекращения лечения 
нефеконом наблюдались увеличение протеинурии 
и снижение рСКФ. Варианты лечения включают 
повторный 9-месячный курс или поддерживаю-
щий прием нефекона в низкой дозе, однако дан-
ные о продленном применении нефекона на сегод-
няшний день отсутствуют. В качестве альтернативы 
пациентам можно предложить другой препарат для 
лечения IgA-Н или участие в клиническом иссле-
довании.

Обоснование
Существует обширная доказательная база, подтверж
дающая патогенетическую связь между лимфоидной 
тканью, ассоциированной со слизистыми оболоч-
ками, в особенности слизистой кишечника, и про-
дукцией патогенных форм IgA и образованием им-
мунных комплексов при IgA-Н [29].

В  клинических исследованиях NEFIGAN 
и NefIgArd было показано, что 9-месячный курс 
нефекона в дополнение к иРАС приводит к значи-
тельному снижению протеинурии, а исследование 
NefIgArd продемонстрировало, что это снижение 
протеинурии ассоциировано с положительным эф-
фектом в отношении рСКФ через 2 года. В работе, 
изучавшей изменение биомаркеров в рамках иссле-
дования NEFIGAN, было показано, что прием не-
фекона в дозе 16 мг/сут приводит к значительному 
снижению уровня патогенных форм IgA (измеряли 
содержание гд-IgA1) и IgA-ИК, а также к измене-
нию паттерна сывороточных цитокинов, хемокинов 
и маркеров активации лимфоцитов, что согласуется 
с воздействием на иммунную систему кишечника, 
участвующую в продукции IgA [30].

Благоприятный эффект в отношении патоген-
ных форм IgA и IgA-ИК, экскреции белка с мочой 
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и скорости снижения рСКФ означает, что нефекон 
может модулировать ранние этапы патогенеза IgA-Н. 
Кроме того, нежелательные явления при приеме не-
фекона в исследовании NefIgArd были в основном 
легкими и обратимыми, что согласуется с частич-
ной системной абсорбцией будесонида. Остается 
неясным вклад этой системной абсорбции в моду-
ляцию IgA-Н, включая потенциальное системное 
противовоспалительное действие. Рабочая группа 
полагает, что потенциальное воздействие нефекона 
на ранние этапы иммунопатогенеза IgA-Н служит 
достаточным основанием для рассмотрения во-
проса о его применении у большинства пациентов 
с IgA-Н, имеющих риск прогрессирующей потери 
функции почек. Воздействие на иммунопатогенез 
заболевания является целью ведения всех иммуноо-
посредованных гломерулярных болезней, включая  
IgA-Н.

Увеличение протеинурии и снижение рСКФ, 
наблюдавшиеся в исследовании NefIgArd после 
отмены нефекона, позволяют предположить, что 
IgA-Н, как и большинство других иммуноопосредо-
ванных гломерулярных болезней, вероятно, требует 
более длительной иммуномодуляции. Остается не-
ясным, означает ли это необходимость повторных 
курсов лечения тем или иным препаратом или под-
держивающей терапии, которая часто применяется 
при других гломерулярных болезнях.

Рекомендация 1.4.3.2: При отсутствии доступа 
к нефекону мы предлагаем проводить лечение 
пациентов с IgA-Н и риском прогрессирующей по-
тери функции почек с применением системных 
глюкокортикоидов в ограниченных дозах в со-
четании с антимикробной профилактикой (2B).

Практический совет 1.4.3.2: Схема применения 
системных глюкокортикоидов в ограниченной 
дозе:
•	 Метилпреднизолон (или эквивалент) в дозе 

0,4 мг/кг/сут (максимум 32 мг/сут) в течение 
2 месяцев с последующим снижением дозы 
на 4 мг/сут каждый месяц, общая продолжи-
тельность лечения 6‑9 месяцев.

•	 Конверсия дозы метилпреднизолона в часто 
используемые формы системных глюкокор-
тикоидов осуществляется следующим обра-
зом: 1 мг метилпреднизолона эквивалентен 
1,25 мг преднизона или преднизолона.

•	 Лечение системными глюкокортикоидами 
должно включать антимикробную профилак-
тику против Pneumocystis jirovecii и противо-
вирусную профилактику у носителей вируса 
гепатита В, а также гастропротективную те-
рапию и профилактику остеопороза в соот-
ветствии с национальными рекомендациями.

Практический совет 1.4.3.3: Факторы, повыша-
ющие риск токсичности системных глюкокор-
тикоидов:
•	 рСКФ <30 мл/мин/1,73 м2

•	 Сахарный диабет и предиабет
•	 Ожирение
•	 Латентные инфекции (например, вирусные 

гепатиты и туберкулез)
•	 Язвенная болезнь в стадии обострения
•	 Неконтролируемые психические заболевания
•	 Остеопороз
•	 Катаракта

Крупнейшим доступным РКИ системных глюкокорти-
коидов является исследование TESTING (Терапевти-
ческий эффект стероидов при IgA нефропатии во всем 
мире). Все 503 участника этого исследования были паци-
ентами с высоким риском прогрессирования заболевания. 
На момент рандомизации средний уровень протеинурии 
на фоне оптимизированной поддерживающей терапии 
у  пациентов составлял 2,46 г/сут, средняя рСКФ – 
61,5 мл/мин/1,73 м2; 95% из них имели азиатское про-
исхождение. Применение полной дозы метилпреднизолона 
в соответствии с первоначальным протоколом исследова-
ния TESTING было связано с неприемлемым риском не-
желательных явлений, особенно инфекций. Исследование 
пришлось приостановить, в оставшейся части исследова-
ния применялась более низкая доза метилпреднизолона 
в сочетании с антимикробной профилактикой. Около по-
ловины участников исследования получали стандартную 
полную дозу; среди остальных пациентов большинство 
получили ограниченную дозу. Применение сниженной дозы 
метилпреднизолона было связано со значительно меньшей, 
по сравнению с плацебо, частотой следующих событий: 
снижения рСКФ на 40%, почечной недостаточности или 
смерти от заболевания почек. Частота СНЯ, включая 
меньшую частоту инфекций, требующих госпитализации, 
при применении ограниченной дозы метилпреднизолона 
в сочетании с антимикробной профилактикой была ниже, 
чем при применении полной дозы, однако 1 пациент умер 
от инфекционных осложнений.

Ключевая информация
Баланс пользы и вреда. Польза. В группе участни-

ков исследования TESTING, получавших метил-
преднизолон в ограниченной дозе, было отмечено 
значительное снижение частоты достижения ком-
бинированной первичной конечной точки (сни-
жение рСКФ на 40%, почечная недостаточность 
или смерть от заболевания почек) по сравнению 
с  получавшими плацебо (7/121 событий про-
тив 22/120 событий; HR: 0,24; 95% ДИ: 0,10‑0,58; 
P=0,002) [31]. В целом среднегодовой темп снижения 
рСКФ составил -0,7 мл/мин/1,73 м2 в год в группе 
ограниченной дозы метилпреднизолона и -3,0 мл/
мин/1,73 м2 в год в группе плацебо (разность сред-
них: 2,3 мл/мин/1,73 м2 в год; 95% ДИ: 0,0‑4,6 мл/
мин/1,73 м2 в год; P=0,05). Средняя межгрупповая 
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разница в общей скорости снижения рСКФ за 3 года, 
рассчитанная с использованием линейной сплайн-
модели, составила 2,9 мл/мин/1,73 м2 в год (95% 
ДИ: 0,6‑5,2 мл/мин/1,73 м2 в год; P=0,01). Средняя 
разница в снижении протеинурии и рСКФ от ис-
ходного уровня между двумя группами через 12 ме-
сяцев составила -1,15 г/сут и 7,9 мл/мин/1,73 м2 
(P<0,001), соответственно. Положительный эффект 
в отношении протеинурии и рСКФ нивелировался 
со временем после отмены метилпреднизолона. Эти 
данные расходятся с отсутствием пользы от систем-
ных глюкокортикоидов (метипреднизолон в/в в дозе 
1 г/сут в течение 3 дней в начале 1, 3 и 5 месяцев 
и преднизолон перорально в дозе 0,5 мг/кг/48 ч 
в остальные дни) в исследовании STOP-IgAN (Под-
держивающая против иммуносупрессивной терапии 
для лечения прогрессирующей IgA нефропатии) 
в отношении времени до первого достижения той 
же комбинированной конечной точки, что и в ис-
следовании TESTING, при медиане наблюдения 
7,4 года (межквартильный диапазон: 5,7‑8,3 года) [32, 
33]. Два других небольших исследования, опубли-
кованных в 2009 г., включали в общей сложности 
160 пациентов, в обоих оценивалась терапия ин-
гибитором ангиотензинпревращающего фермента 
(иАПФ) с преднизоном или без него [34, 35]. В каж-
дом из этих исследований было обнаружено, что 
у лиц, получавших преднизон, риск прогрессиро-
вания заболевания был ниже.

Вред. Протокол исследования TESTING был 
пересмотрен, когда стало очевидно, что приме-
нение более высокой дозы метилпреднизолона 
(0,6‑0,8 мг/кг/сут в течение 2 месяцев, максимум 
48 мг/сут, со снижением на 8 мг/сут каждый месяц 
до достижения общей продолжительности лече-
ния 6‑8 месяцев) связано с неприемлемым риском 
вреда [36]. Количество пациентов, имевших хотя 
бы одно СНЯ, было больше в группе метилпредни-
золона по сравнению с плацебо (11% против 3%), 
главным образом из-за большего числа госпита-
лизаций (10% против 3%) и серьезных инфекций 
(7% против 1%) [36]. Увеличение доли пациентов, 
имевших хотя бы одно СНЯ, происходило преиму-
щественно за счет группы с полной дозой метил-
преднизолона (16% против 3% в группе плацебо), 
нежели группы с ограниченной дозой (5% против 
3% в группе плацебо). Четыре случая СНЯ закон-
чились летальным исходом; все они наблюдались 
в группе метилпреднизолона (1,6%) и были связаны 
с инфекционными осложнениями, в том числе три 
СНЯ в группе полной дозы (2,2%), и одно – в группе 
ограниченной дозы (0,8%). За 3 года исследования 
STOP-IgAN у большего числа пациентов в группе 
системных глюкокортикоидов по сравнению с груп-
пой поддерживающей терапии наблюдались тяже-
лые инфекции, нарушение толерантности к глю-
козе и увеличение веса >5 кг в первый год лечения  
[32, 37].

Качество доказательств. Доказательства среднего 
качества подтверждают пользу терапии системными 
глюкокортикоидами, хотя качество доказательств 
в  отношении риска инфекций оценивается как 
низкое (Дополнительная Таблица S6 [31‑37]). Раз-
личные схемы назначения системных глюкокорти-
коидов у пациентов с IgA-Н оценивались в четырех 
исследованиях (за исключением исследований не-
фекона) [33‑37]. Крупнейшее из них, исследование 
TESTING (n=503), было проведено в основном 
на  китайской популяции (75% пациентов, плюс 
еще 19% пациентов из Южной и Юго-Восточной 
Азии), тогда как ранние исследования проводились 
в более расово разнообразных популяциях. В целом 
на основании этих исследований получены доказа-
тельства среднего качества в пользу того, что терапия 
системными глюкокортикоидами снижает риск раз-
вития почечной недостаточности (отношение ри-
сков, ОР: 0,42; 95% ДИ: 0,17‑1,03; 4 исследования), 
снижения скорости клубочковой фильтрации (СКФ) 
на ≥50% (ОР: 0,62; 95% ДИ: 0,45‑0,84; исследова-
ние TESTING) и удвоения уровня сывороточного 
креатинина (ОР: 0,22; 95% ДИ: 0,07‑0,76; 2 иссле-
дования), наряду с доказательствами высокого каче-
ства в пользу того, что системные глюкокортикоиды 
в сочетании с поддерживающей терапией замедляют 
ежегодное снижение СКФ (разность средних: 5,4 мл/
мин/1,73 м2 в год; 95% ДИ: 2,3‑8,6 мл/мин/1,73 м2 
в год; 2 исследования). Ввиду малого числа событий 
и связанной с этим низкой точности оценок, каче-
ство доказательств в отношении влияния систем-
ных глюкокортикоидов на общую смертность (при 
среднем периоде наблюдения около 2,5 лет) оцени-
вается как очень низкое. Существуют доказательства 
низкого качества в отношении того, что системные 
глюкокортикоиды могут увеличивать частоту пол-
ных ремиссий (ОР: 1,78; 95% ДИ: 1,09‑2,89; с серьез-
ной несогласованностью между 4 исследованиями). 
Доказательства в отношении влияния глюкокорти-
коидов (в ограниченной дозе) на риск инфекций, 
согласно исследованию TESTING, также характе-
ризуются низкой степенью качества (ОР: 2,31; 95% 
ДИ: 0,61‑8,74).

Ценности и предпочтения. Рабочая Группа сочла, 
что большинство пациентов высоко оценит лечение, 
которое снижает протеинурию, замедляет потерю 
функции почек и в целом хорошо переносится. 
Рекомендуемая схема ограниченных доз системных 
глюкокортикоидов в сочетании с соответствующей 
антимикробной профилактикой позволила сни-
зить частоту инфекций и госпитализаций по срав-
нению с более высокими дозами в исследовании 
TESTING; тем не менее, несмотря на эти меры, был 
зарегистрирован один летальный исход, связанный 
с инфекцией. Рабочая Группа обращает внимание 
на то, что в исследовании TESTING не наблюда-
лось характерных для системных глюкокортикои-
дов метаболических, косметических и нейропси-
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хиатрических осложнений, однако они отмечены 
в других исследованиях применения системных глю-
кокортикоидов при IgA-Н [32, 37, 38]. По мнению 
Рабочей Группы, эти хорошо известные побочные 
эффекты могут обуславливать выбор пациентами 
других методов лечения, отличных от применения 
системных глюкокортикоидов, при их наличии и до-
ступности. Медицинским работникам следует под-
робно обсуждать риски и преимущества системных 
глюкокортикоидов, принимая во внимание инди-
видуальные особенности пациента, которые могут 
повышать риск токсичности (см. Практический 
совет 1.4.3.3). Также необходимо информировать 
пациентов о том, что для поддержания ремиссии за-
болевания вероятно потребуются повторные курсы 
системных глюкокортикоидов, поскольку в исследо-
вании TESTING после отмены метилпреднизолона 
наблюдалось увеличение протеинурии и снижение  
рСКФ.

Использование ресурсов и затраты. Системные 
глюкокортикоиды включены в Примерный пере-
чень основных лекарственных средств Всемирной 
организации здравоохранения (2019 [39]) и, как 
правило, широко доступны и  недороги во  всех 
странах с  высокой распространенностью IgA-
Н. Вследствие этого их использование вероятнее 
в условиях ограниченных ресурсов, где зачастую 
ограничен доступ к недавно одобренным методам  
лечения.

Соображения, касающиеся внедрения. Медицин-
ские работники должны проводить индивидуаль-
ную оценку риска прогрессирования заболевания 
и риска токсичности, связанной с лечением систем-
ными глюкокортикоидами. Медицинские работники 
могут принять решение не рассматривать системные 
глюкокортикоиды в качестве варианта лечения для 
пациентов с определенными клиническими харак-
теристиками, которые подвергают их более высо-
кому риску токсичности, связанной с лечением (см. 
Практический совет 1.4.3.3), особенно если есть 
другие легкодоступные варианты. Медицинские ра-
ботники должны учитывать, что, как и в ситуации 
с нефеконом, в исследовании TESTING наблюда-
лось увеличение протеинурии и снижение рСКФ 
после отмены метилпреднизолона. Это позволяет 
предположить, что IgA-Н, как и большинство других 
иммуноопосредованных гломерулярных болезней, 
вероятно требует более длительной иммуномоду-
ляции. Остается неясным, означает ли это в случае 
IgA-Н необходимость повторных курсов лечения 
тем или иным препаратом или поддерживающей 
терапии, которая применяется при других гломе-
рулярных болезнях. Повторные курсы системных 
глюкокортикоидов, даже в  ограниченной дозе, 
использовавшейся в исследовании TESTING, по-
мимо острых метаболических, косметических и ней-
ропсихиатрических побочных эффектов, подвер-
гают пациентов риску отдаленных осложнений, 

связанных с воздействием системных стероидов, 
таких как заболевания костей и метаболический  
синдром.

Обоснование
Первоначальная серия небольших плацебо-кон-
тролируемых РКИ подтвердила большее снижение 
протеинурии при применении системных глюко-
кортикоидов по сравнению с поддерживающей те-
рапией, с унифицированным применением иРАС 
или без него [40‑42]. Однако достоверность оценок 
эффективности и токсичности в этих исследованиях 
низка из-за малого размера выборки. Исследование 
STOP-IgAN, в которое включали лиц европейского 
происхождения, не  смогло продемонстрировать 
пользу системных глюкокортикоидов (или комбини-
рованной иммуносупрессии) в отношении конечных 
точек по СКФ [32, 33], в то время как более крупное 
исследование TESTING, проведенное на почти ис-
ключительно азиатской популяции, показало зна-
чительное снижение частоты достижения комби-
нированной первичной почечной конечной точки 
(снижение рСКФ на 40%, почечная недостаточность 
или смерть от заболевания почек) при применении 
метилпреднизолона [31]. Исходные характеристики 
пациентов, включенных в эти два исследования, раз-
личаются (см. Таблицу 2), что может объяснять раз-
личия как в темпах снижения рСКФ от исходного 
уровня, зарегистрированных в ходе исследований, 
так и в полученных показателях эффективности си-
стемных глюкокортикоидов.

Ряд факторов повлиял на  решение Рабочей 
Группы рекомендовать нефекон в качестве препарата 
первой линии для лечения IgA-Н, несмотря на то, 
что результаты исследования TESTING продемон-
стрировали убедительную краткосрочную пользу 
системных глюкокортикоидов при IgA-Н. Значимым 
ограничением стало отсутствие популяционного 
разнообразия в исследовании TESTING, а также 
расхождение его результатов с данными других ис-
следований эффективности системных глюкокор-
тикоидов при IgA-Н. Кроме того, хотя системные 
глюкокортикоиды, бесспорно, относятся к эффек-
тивным противовоспалительным средствам, их спо-
собность модулировать ранние этапы иммунопато-
генеза IgA-Н остается неподтверждённой. Рабочая 
Группа полагает, что снижение уровней патогенных 
форм IgA и IgA-ИК является желаемой целью те-
рапии IgA-Н. И, наконец, было принято во внима-
ние, что хорошо известные многочисленные острые 
и хронические побочные эффекты системных глю-
кокортикоидов являются тем, чего большинство 
пациентов, вероятно, предпочли бы избежать при 
наличии такой возможности.

Вместе с  тем Рабочая Группа признает, что 
во многих регионах мира системные глюкокорти-
коиды могут оставаться единственным доступным 
для большинства пациентов методом лечения.
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Практический совет 1.4.3.4: другие изученные ме-
тоды фармакотерапии IgA-Н:

•	 Эффективность ряда препаратов изучалась, 
как правило, в  небольших исследованиях 
с ограниченными выборками, и убедитель-
ных доказательств их пользы при IgA-Н полу-
чено не было (Рисунок 4).

Препараты Предложения 
по использованию

Примечания

Антиагреганты Не рекомендуется Нет документированных доказательств эффективности

Антикоагулянты Не рекомендуется Нет документированных доказательств эффективности

Азатиоприн Не рекомендуется Нет доказательств эффективности ни в качестве монотерапии, ни в комбинации 
с глюкокортикоидами

Циклофосфамид Не рекомендуется За исключением быстропрогрессирующей IgA-Н

Ингибиторы 
кальциневрина

Не рекомендуется Нет документированных доказательств эффективности

Ритуксимаб Не рекомендуется Нет документированных доказательств эффективности

Рыбий жир Не рекомендуется Пациентам, желающим принимать рыбий жир, следует рекомендовать дозу 
и форму препарата, которые применялись в опубликованных клинических 
исследованиях, продемонстрировавших его эффективность.

Микофенолата 
мофетил (ММФ)

Китайские пациенты
У тех, у кого рассматривается 
применение 
глюкокортикоидов,ММФ 
может использоваться 
в качестве стероид-
сберегающего средства

В Китае было проведено три РКИ: первое из Гонконга (n=40, eGFR ~51 мл/
мин/1,73 м2) показало значительное снижение средневременной протеинурии 
после добавления ММФ (1,5–2,0 г/сут в течение 6 месяцев) к СМП у пациентов 
с протеинурией >1 г/сут. [1] Шестилетнее наблюдение показало меньший 
уклон снижения рСКФ и более низкую вероятность развития почечной 
недостаточности у пациентов, получавших ММФ. [2] Второе исследование, 
проведенное в провинции Цзянсу (n=176, рСКФ >90 мл/мин/1,73 м2), показало, 
что ММФ в сочетании с низкими дозами глюкокортикоидов (0,4-0,6 мг/
кг/сут преднизона) в течение 6 месяцев не уступает стандартным дозам 
глюкокортикоидов (0,8-1,0 мг/кг/сут) для лечения IgA-Н с пролиферативными 
гистологическими поражениями (поражения E или C с некрозом или без него) 
при биопсии почки и протеинурией >1,0 г/сут. [3] В группе комбинированной 
терапии было значительно меньше побочных эффектов, связанных 
с глюкокортикоидами. Третье исследование из Гуандуна (n=170, рСКФ 
50 мл/мин/1,73 м2) показало, что ММФ (первоначально 1,5 г/сут в течение 
12 месяцев, затем 0,75-1,0 г/сут в течение не менее 6 месяцев) и СМП снижали 
частоту первичного комбинированного исхода (удвоение уровня креатинина 
в сыворотке крови, почечная недостаточность или смерть по почечной или 
сердечно-сосудистой причине, aHR 0,23; 95% ДИ, 0,09-0,63) и прогрессирования 
ХБП (aHR 0,23; 95% ДИ, 0,1-0,57) по сравнению с монотерапией СМП. [4] МФМ 
хорошо переносился во всех 3 испытаниях.

Пациенты не-китайского 
происхождения
Недостаточно данных 
в поддержку использования 
ММФ

В трех небольших РКИ по применению ММФ у пациентов не-китайского 
происхождения не было получено доказательств эффективности монотерапии 
ММФ: эти исследования были проведены в Бельгии (n = 34, клиренс 
инулина ~71 мл/мин/1,73 м2), [5] Нью-Йорке (n=32, рСКФ ~39 мл/мин/1,73 м2 
и присутствие гломерулосклероза или тубулоинтерстициальной атрофии 
и фиброза в биоптате почки, отражающих уже сравнительно продвинутую 
ХБП)[6] и США/Канаде (n=44, рСКФ >90 мл/мин/1,73 м2, ММФ по сравнению 
с омега-3 жирными кислотами). [7]

Гидроксихлорохин Китайские пациенты
У пациентов 
с сохраняющимся высоким 
риском прогрессирования 
несмотря на оптимальную 
поддерживающую терапию

В небольшом краткосрочном РКИ, проведенном в Китае, гидроксихлорохин 
применяли у пациентов с протеинурией 0,75-3,5 г/сутки на фоне 
оптимизированной терапии иАПФ/БРА, к 6 месяцам протеинурия снижалась 
на 48% в группе лечения по сравнению с 10% в группе плацебо. [8]

Пациенты не-китайского 
происхождения
Недостаточно данных 
в поддержку использования 
в этой популяции

Применение гидроксихлорохина у пациентов не-китайского происхождения 
не исследовалось.

Рисунок 4 | Другие изученные методы фармакотерапии иммуноглобулин при IgА нефропатии (IgA-Н). 1 Tang и др. [43], 2 Tang и др. [44], 
3 Hou и др. [38], 4 Hou и др. [45], 5 Maes и др. [46], 6 Frisch и др. [47], 7 Hogg и др. [48], 8 Liu и др. [49]. БРА, блокатор рецепторов ангиотензина II; 
ДИ, доверительный интервал; иАПФ, ингибитор ангиотензин-превращающего фермента; РКИ, рандомизированное контролируемое иссле
дование; рСКФ, расчетная скорость клубочковой фильтрации; СМП, стандарт медицинской помощи; ХБП, хроническая болезнь почек; aHR, 
скорректированный коэффициент риска.
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Практический совет 1.4.3.5: тонзиллэктомия при 
IgA-Н:
•	 Согласно многочисленным, преимуще-

ственно ретроспективным, японским иссле-
дованиям, тонзиллэктомия сама по себе или 
в сочетании с пульс-терапией глюкокортико-
идами может увеличивать почечную выжива-
емость и повышать вероятность достижения 
частичной или полной ремиссии гематурии 
и протеинурии (Дополнительная Таблица S5 
[50‑54]) [40, 50‑52, 54, 55].

•	 Японское общество нефрологов рекомендует 
тонзиллэктомию как саму по себе, так и в со-
четании с пульс-терапией глюкокортикои-
дами для лечения пациентов с IgA-Н.

•	 Тонзиллэктомию не следует применять для 
лечения IgA-Н у  пациентов не-японского 
происхождения.

1.4.4  Коррекция последствий вызванной IgA-Н 
потери нефронов
Прогрессирующая и значительная потеря нефронов 
вне зависимости от вызвавшей ее причины запускает 
и поддерживает в сохранившихся нефронах каскад 
реакций, которые изначально носят адаптивный, 
а впоследствии – дезадаптивный характер, что уско-
ряет дальнейшую гибель нефронов [56]. Кроме того, 
протеинурия, возникающая вследствие повреждения 
клубочков, ускоряет потерю нефронов за счет пря-
мой активации и последующего повреждения клеток 
канальцевого эпителия, что способствует развитию 
тубулоинтерстициального воспаления и фиброза 
[57]. Эти процессы усугубляют повышенный риск 
системной артериальной гипертензии, и в совокуп-
ности указанные механизмы обусловливают суще-
ственное возрастание риска сердечно-сосудистых 
заболеваний [58].

Практический совет 1.4.4.1: рекомендации по мо-
дификации образа жизни и целевым уровням ар-
териального давления для всех пациентов с IgA-Н 
приведены в Практическом совете 1.4.2.2.

Рекомендация 1.4.4.1: всем пациентам с IgA-Н сле-
дует назначать оптимизированную максимально 
переносимую дозу ингибитора ангиотензин-пре-
вращающего фермента (иАПФ) или блокатора ре-
цептора ангиотензина II (БРА) (1B).

Практический совет 1.4.4.2: Факторы, которые 
следует учитывать перед назначением иАПФ или 
БРА:
•	 Всем пациентам с IgA-Н следует назначать 

иАПФ или БРА в максимально переноси-
мой дозе при отсутствии противопоказаний, 
таких как низкое артериальное давление, 
двусторонний стеноз почечных артерий или 

гиперкалиемия (особенно на поздних стадиях 
ХБП).

•	 Поскольку иАПФ и БРА не воздействуют 
на специфические для IgA-Н механизмы по-
тери нефронов, их применение не должно 
препятствовать одновременному назначению 
терапии, направленной на эти механизмы или 
на воспалительный процесс в клубочках, как 
указано в разделе 1.4.3, у пациентов, которым 
эта терапия, вероятно, принесет пользу.

Данная рекомендация основана на обширной доказатель-
ной базе, полученной для протеинурической ХБП и свиде-
тельствующей о том, что терапия иРАС снижает риск 
прогрессирования до почечной недостаточности. Данные, 
полученные непосредственно для IgA-Н, хотя и не столь 
обширны, но согласуются с этими наблюдениями. По мне-
нию Рабочей Группы, рекомендация уровня 1 оправдана, 
так как эффективность иРАС последовательно проде-
монстрирована для различных заболеваний почек, при 
этом профиль безопасности препаратов данной группы 
характеризуется низким риском вреда, а основания для 
иного подхода именно при IgA-Н отсутствуют.

Ключевая информация
Баланс пользы и  вреда. Польза. Эпидемиологи-

ческие исследования крупных когорт пациентов 
с IgA-Н в Северной Америке, Азии и Европе неиз-
менно определяют стойкое увеличение протеинурии 
как независимый фактор риска прогрессирования 
заболевания [17‑19]. Согласно ретроспективным 
данным из крупных регистров, у пациентов с IgA-
Н, получавших иАПФ, ежегодная скорость сни-
жения функции почек была ниже, чем у таких же 
пациентов, не получавших иАПФ или блокаторы 
рецепторов ангиотензина II (БРА) [17]. Антипротеи-
нурический эффект БРА у пациентов с нормальным 
артериальным давлением и протеинурией был оце-
нен в мета-анализе восьми исследований с участием 
866 пациентов с ХБП. По сравнению с контрольной 
группой, применение БРА было связано со значи-
тельным снижением экскреции белка с мочой как 
у пациентов с диабетом и умеренно повышенной 
альбуминурией, так и  у  пациентов без диабета 
с нефропатией и явной протеинурией. Этот эф-
фект неизменно воспроизводился как в западных, 
так и в азиатских популяциях [59]. Во включенном 
в мета-анализ небольшом исследовании 32 пациента 
с IgA-Н в возрасте 18‑54 лет, с нормальным артери-
альным давлением, протеинурией 1‑3 г/сут и нор-
мальной функцией почек (клиренс креатинина 
>80 мл/мин) были рандомизированы в  четыре 
группы лечения: верапамил 120 мг/сут, трандола-
прил 2 мг/сут, кандесартан 8 мг/сут и плацебо [60]. 
Антипротеинурический ответ в группах трандола-
прила и кандесартана был сходным (-38% и -40% 
соответственно) и значительно превышал таковой 
в группе верапамила (P<0,01). В РКИ с участием 
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44 пациентов с IgA-Н была продемонстрирована 
польза иАПФ (эналаприла) в отношении замедле-
ния прогрессирования заболевания почек (лучшая 
почечная выживаемость и снижение протеинурии) 
по сравнению с эквивалентным контролем артери-
ального давления с помощью альтернативных анти-
гипертензивных препаратов (нифедипин, амлоди-
пин, атенолол, диуретики и доксазозин) [17]. В РКИ 
с участием 109 азиатских пациентов с IgA-Н было 
показано большее снижение протеинурии и мень-
шая степень ухудшения функции почек на фоне 
приема БРА (валсартан) по сравнению с плацебо 
[61]. В  мета-анализе индивидуальных данных 
830 пациентов из 11 РКИ было установлено, что 
снижение протеинурии при IgA-Н связано с мень-
шим риском удвоения уровня сывороточного кре-
атинина, наступления почечной недостаточности 
или смерти, причем этот эффект был неизменным 
во всех исследованиях и не зависел от наличия или 
отсутствия артериальной гипертензии [20]. Сниже-
ние протеинурии также уменьшает сердечно-сосу-
дистый риск в общей популяции пациентов с ХБП 
[62, 63].

Вред. Нет доказательств того, что профиль 
безопасности иРАС (например, частота развития 
ангионевротического отека, ортостатической ги-
потензии или нежелательных лекарственных реак-
ций) у пациентов с IgA-Н отличается от такового 
у пациентов с другими формами ХБП; более того, 
имеются данные, свидетельствующие об их сходстве. 
Пациентам с исходно нормальным артериальным 
давлением иРАС следует назначать с осторожно-
стью, возможный подход изложен в разделе «Сооб-
ражения, касающиеся внедрения».

Качество доказательств. Доказательства среднего 
качества подтверждают, что снижение протеинурии 
на фоне терапии иРАС замедляет прогрессирование 
ХБП у пациентов с IgA-Н. Для общей популяции 
пациентов с ХБП имеются доказательства высокого 
качества, подтверждающие пользу снижения проте-
инурии для замедления прогрессирования болезни 
почек [81]. Рабочая Группа не видит априорных 
оснований полагать, что этот обширный массив 
доказательств неприменим к пациентам с IgA-Н. 
Ограниченные данные, специфичные для пациентов 
с IgA-Н, предоставляют доказательства низкого ка-
чества в отношении клинических эффектов иРАС 
и доказательства низкого или среднего качества 
в отношении улучшения промежуточных результа-
тов (Дополнительная Таблица S7). В одном иссле-
довании с малым числом событий, обусловившим 
низкую точность оценок, получены доказательства 
низкого качества в отношении отсутствия влияния 
иРАС на риск развития почечной недостаточности 
или удвоения уровня сывороточного креатинина 
(ОР: 0,25; 95% ДИ: 0,03‑2,21) [61]. Еще в одном не-
большом исследовании получены доказательства 
низкого качества (также ввиду низкой точности) 

отсутствия влияния иРАС на частоту достижения 
полной ремиссии протеинурии (ОР: 5,29; 95% 
ДИ: 0,27‑102,49) [64]. Вместе с тем три исследова-
ния предоставили доказательства среднего качества 
в отношении того, что иРАС приводят к снижению 
протеинурии (разность средних: –0,73 г/сут; 95% 
ДИ: от -1,06 до -0,39 г/сут), и доказательства низ-
кого качества (с низкой точностью) того, что иРАС 
могут способствовать поддержанию клиренса кре-
атинина (разность средних: 7,0 мл/мин; 95% ДИ: 
от 0,6 до 14,5 мл/мин) [60, 61, 64].

Ценности и предпочтения. По мнению Рабочей 
Группы, большинство пациентов выше оценит по-
тенциальные преимущества антипротеинурической 
терапии, нежели связанные с лечением возможные 
риски. Вместе с тем более молодые пациенты с ис-
ходно низким или нормальным артериальным давле-
нием могут ниже оценить ожидаемую пользу иРАС 
ввиду опасений развития ортостатической гипотен-
зии.

Использование ресурсов и затраты. Согласно дан-
ным Глобальной обсерватории здравоохранения 
ВОЗ, иАПФ широко, хотя и не равномерно, до-
ступны в регионах с высокой распространенностью 
IgA-Н [65]. Вместе с тем важно отметить, что в не-
которых странах назначение иРАС нормотензивным 
пациентам с протеинурией хотя и является широко 
распространенной практикой, не всегда покрывается 
страховыми компаниями.

Соображения, касающиеся внедрения. При назначе-
нии иРАС пациентам с нормальным артериальным 
давлением крайне важно начинать терапию с низких 
доз и повышать их под контролем, стремясь к до-
стижению максимально переносимой дозы иАПФ 
или БРА. Это необходимо для достижения макси-
мального антипротеинурического эффекта при ми-
нимизации побочных эффектов, в первую очередь 
ортостатической гипотензии. Максимально пере-
носимая доза зачастую оказывается ниже рекомендо-
ванной максимальной дозы. Данные РКИ об эффек-
тивности или безопасности двойной блокады РАС 
с использованием комбинации иАПФ и БРА при 
IgA-Н отсутствуют. Анализ post hoc исследования 
STOP-IgAN не выявил дополнительных преиму-
ществ двойной блокады [66].

Обоснование
Основная масса проанализированных доказательств 
свидетельствует о том, что применение иРАС для 
контроля артериального давления и протеинурии 
у пациентов с протеинурической ХБП обеспечивает 
преимущества в отношении долгосрочной почечной 
выживаемости [67‑75]. Хотя исследований, проведен-
ных именно на пациентах с IgA-Н, меньше, в целом 
они подтверждают ценность применения иРАС при 
IgA-Н. В двух исследованиях не обнаружена польза 
иРАС у пациентов с IgA-Н в отношении развития 
почечной недостаточности, удвоения уровня креа-
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тинина сыворотки или полной ремиссии, при этом 
доказательства характеризуются низким качеством 
[61, 64]. Однако эти же два исследования, наряду 
с еще одним исследованием [60], предоставляют 
доказательства среднего качества того, что иРАС 
приводят к снижению протеинурии у пациентов 
с IgA-Н. Также важным соображением для приме-
нения иРАС у пациентов с IgA-Н, которым может 
рассматриваться назначение новых препаратов, яв-
ляется то, что во всех исследованиях IgA-Н новые 
препараты назначались в дополнение к базисной 
терапии иРАС. Остается открытым важный вопрос, 
нуждаются ли новые препараты в обязательной ком-
бинации с иРАС, учитывая, что в настоящее время 
именно их сочетание служит основой для одобрения 
регулирующими органами.

Рекомендация 1.4.4.2: мы предлагаем назначать 
спарсентан пациентам с IgA-Н и риском прогрес-
сирующей потери функции почек (2B).

Практический совет 1.4.4.3: Факторы, которые 
следует учитывать перед назначением спарсен-
тана пациентам с IgA-Н
•	 Спарсентан является двойным антагони-

стом рецепторов эндотелина и  рецептора 
ангиотензина II (ДАРЭРА) и не должен на-
значаться одновременно с  ингибиторами 
ренин-ангиотензиновой системы (иРАС), 
поскольку спарсентан уже сочетает в одной 
молекуле иРАС и антагонист эндотелиновых 
рецепторов.

•	 Регистрационный статус спарсентана, за-
регистрированные показания и доступность 
различаются в разных странах.

Данная рекомендация основана на результатах един-
ственного глобального рандомизированного двойного сле-
пого исследования с активным контролем, включавшего 
406 пациентов с IgA-Н и риском прогрессирующей потери 
функции почек на фоне подтвержденной врачом оптими-
зированной терапии иРАС в максимально переносимой 
дозе. В исследовании сравнивали влияние спарсентана в дозе 
400 мг и ирбесартана в дозе 300 мг на протеинурию 
и темп снижения рСКФ в течение 2 лет. На основании 
достижения первичной конечной точки – снижения проте-
инурии через 9 месяцев лечения спарсентаном по сравнению 
с ирбесартаном – спарсентан получил ускоренное одобрение 
FDA (США) в 2023 г. и условное регистрационное удо-
стоверение EMA (Европа) в 2024 г. Результаты пол-
ного двухлетнего периода наблюдения подтвердили, что 
терапия спарсентаном приводит к замедлению темпа 
снижения рСКФ по сравнению с ирбесартаном.

Ключевая информация
Баланс пользы и вреда. Польза. В исследование 

PROTECT (Исследование эффективности и безо-

пасности спарсентана при лечении пациентов с IgA 
нефропатией) [26, 76] было включено 406 пациентов 
(Таблица 2) с гистологически подтвержденной пер-
вичной IgA-Н, протеинурией ≥1,0 г/сут на фоне 
подтвержденной врачом оптимизированной терапии 
иРАС в максимально переносимой дозе (все участ-
ники должны были получать как минимум половину 
от максимальной дозы иРАС) не менее 12 недель, 
исходной рСКФ ≥30 мл/мин/1,73 м2 и контролиру-
емым артериальным давлением [26, 76]. Дизайн ис-
следования предусматривал оценку эффективности 
и безопасности спарсентана в дозе 400 мг один раз 
в сутки по сравнению с ирбесартаном в дозе 300 мг 
один раз в сутки для подтверждения гипотезы о том, 
что спарсентан приводит к большему снижению про-
теинурии и риска прогрессирования ХБП. Сниже-
ние отношения белок-креатинин мочи (ОБК) к 36-й 
неделе было статистически значимо выше в группе 
спарсентана (-49,8%) по сравнению с группой ир-
бесартана (-15,1%) (отношение скорректированных 
средних: 0,59; 95% ДИ: 0,51‑0,69; P<0,0001). К 110-й 
неделе изменение ОБ/Кр от исходного уровня соста-
вило -42,8% (95% ДИ: от -49,8% до -35,0%) в группе 
спарсентана и -4,4% (95% ДИ: от -15,8% до 8,7%) 
в  группе ирбесартана (отношение скорректиро-
ванных средних: 0,60; 95% ДИ: 0,50‑0,72). Терапия 
спарсентаном также замедляла темп снижения рСКФ 
по сравнению с ирбесартаном (-5,8 мл/мин/1,73 м2 
за 110 недель против -9,5 мл/мин/1,73 м2 за 110 не-
дель). Темп снижения рСКФ в отдаленном периоде 
за 2 года (недели 6‑110) составил -2,7 мл/мин/1,73 м2 
в год (95% ДИ: от -3,4 до -2,1 мл/мин/1,73 м2 в год) 
в группе спарсентана, что было статистически зна-
чимо меньше, чем в группе ирбесартана (-3,8 мл/
мин/1,73 м2 в  год; 95% ДИ: от  -4,6 до  -3,1 мл/
мин/1,73 м2 в год) (разность: 1,1 мл/мин/1,73 м2 
в год; 95% ДИ: 0,1‑2,1 мл/мин/1,73 м2 в год; P=0,037). 
Общий темп снижения рСКФ за 2 года (день 1 – не-
деля 110) составил -2,9 мл/мин/1,73 м2 в год (95% 
ДИ: от -3,6 до -2,2 мл/мин/1,73 м2 в год) в группе 
спарсентана и -3,9 мл/мин/1,73 м2 в год (95% ДИ: 
от -4,6 до -3,1 мл/мин/1,73 м2 в год) в группе ирбе-
сартана (разность: 1,0 мл/мин/1,73 м2 в год; 95% ДИ: 
от -0,03 до 1,94 мл/мин/1,73 м2 в год; P=0,058). Ча-
стота достижения комбинированной почечной ко-
нечной точки (снижение рСКФ на 40%, почечная не-
достаточность или смерть от всех причин) в группе 
спарсентана была ниже, чем в группе ирбесартана.

Вред. В исследовании PROTECT НЯВЛ были за-
регистрированы у 93% пациентов в группе спарсен-
тана и у 88% в группе ирбесартана. НЯВЛ, наблю-
давшиеся чаще при приеме спарсентана (разница 
≥5 процентных пунктов), включали головокруже-
ние (15% против 6%) и гипотензию (13% против 
4%). Серьезные НЯВЛ отмечены у 37% пациентов 
в группе спарсентана и у 35% в группе ирбесартана; 
прекращение лечения в связи с НЯВЛ потребова-
лось 10% и 9% пациентов соответственно. Частота 
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периферических отеков и применения диурети-
ков была сопоставима в обеих группах, увеличения 
массы тела не наблюдалось. Что касается функции 
печени, то повышение уровня аланиновой и аспа-
рагиновой аминотрансфераз ≥3 верхних границ 
нормы зарегистрировано у 2% пациентов, полу-
чавших спарсентан, и у 3% пациентов, получавших 
ирбесартан. Случаев лекарственного повреждения 
печени не выявлено ни в одной из групп.

Качество доказательств. В отношении эффекта 
спарсентана по сравнению с БРА (ирбесартаном) 
у пациентов с IgA-Н получены доказательства сред-
него качества в единственном исследовании 3 фазы 
(Дополнительная Таблица S9 [26, 76]). Из-за малого 
числа событий качество доказательств в отношении 
влияния спарсентана на смертность от всех причин 
и развитие почечной недостаточности оценивается 
как очень низкое ввиду крайне низкой точности оце-
нок. Вместе с тем получены доказательства среднего 
качества в отношении способности спарсентана 
существенно увеличивать вероятность достижения 
полной ремиссии (ОР: 2,70; 95% ДИ: 1,74‑4,17); сни-
жение качества доказательств обусловлено наличием 
данных из единственного исследования. Также по-
лучены доказательства среднего качества в отноше-
нии способности спарсентана снижать протеинурию 
(разность средних: -40%; 95% ДИ: от -50% до -28%). 
Что касается замедления темпа ежегодного снижения 
СКФ, то доказательства характеризуются низким ка-
чеством ввиду недостаточной точности оценок (раз-
ность средних: 1,0; 95% ДИ: от -0,03 до 1,94). Кроме 
того, получены доказательства низкого качества в от-
ношении того, что риск нежелательных явлений при 
приеме спарсентана может не отличаться от тако-
вого при приеме ирбесартана (ОР: 1,06; 95% ДИ: 
0,81‑1,37). Снижение качества обусловлено непря-
мым характером доказательств: включение в анализ 
случаев коронавирусной инфекции в 2019, вероятно, 
нивелировало возможные различия в частоте неже-
лательных явлений, связанных с лечением.

Ценности и предпочтения. По мнению Рабочей 
Группы, большинство пациентов высоко оценят воз-
можность лечения, которое снижает протеинурию, 
замедляет прогрессирование почечной недоста-
точности и в целом хорошо переносится. Вместе 
с тем медицинским работникам следует информиро-
вать женщин о повышении риска фетотоксичности, 
о необходимости контрацепции, если это актуально, 
и регулярного тестирования на беременность.

Использование ресурсов и затраты. По состоянию 
на 2024 г. спарсентан одобрен к применению лишь 
в ограниченном числе стран с высокой распростра-
ненностью IgA-Н. Высокая стоимость препарата 
в сочетании с необходимостью его пожизненного 
приема, вероятно, будут существенно ограничивать 
его доступность в условиях низких ресурсов.

Соображения, касающиеся внедрения. В  США 
в рамках стратегии оценки и смягчения рисков FDA 

предписывает определять уровень трансаминаз и би-
лирубина у всех пациентов, получающих спарсен-
тан: перед началом терапии, ежемесячно в течение 
первых 12 месяцев и далее каждые 3 месяца на фоне 
лечения. В Европе такое требование отсутствует. 
Также необходимо тестирование на беременность 
до начала лечения, во время лечения и через месяц 
после его завершения. Женщинам детородного воз-
раста следует использовать эффективные методы 
контрацепции до начала лечения, во время лечения 
и через месяц после завершения лечения спарсен-
таном.

Обоснование
При IgA-Н активируется система эндотелина, ин-
дуцирующая патофизиологический ответ, кото-
рый в свою очередь усиливает реакции, связанные 
с  активацией РАС [77]. Обе системы участвуют 
в развитии повреждения почек с помощью таких 
механизмов, как изменение внутриклубочковой 
гемодинамики, воспаление и  фиброз. Соответ-
ственно, антагонисты эндотелиновых рецепторов 
в сочетании с иРАС приводят к снижению проте-
инурии и замедлению прогрессирования болезни 
почек, что было продемонстрировано в многочис-
ленных доклинических моделях, включая мышиную 
модель IgA-Н, а также в исследованиях на людях  
[78, 79].

В исследовании PROTECT лечение спарсента-
ном привело к более выраженному и устойчивому 
снижению протеинурии, чем применение только 
БРА [26, 76]. Использование в отчетах двух различ-
ных показателей изменения рСКФ было продикто-
вано требованиями разных регуляторных органов. 
В исследовании PROTECT были представлены темп 
снижения рСКФ в отдаленном периоде (т.е. скорость 
изменения рСКФ в период с 6-й по 110-ю неделю, 
запрошенный EMA) и общий темп снижения рСКФ 
за весь период двойного слепого лечения (т.е. с 1-го 
дня по 110-ю неделю, запрошенный FDA). Продол-
жаются дискуссии относительно выбора наиболее 
подходящего показателя, особенно для препаратов, 
способных вызывать острое транзиторное сниже-
ние рСКФ – в противоположность их благопри-
ятному эффекту в отдаленном периоде, как это на-
блюдается при использовании иРАС, ингибиторов 
натрий-глюкозного котранспортера-2 (иНГЛТ2) 
и спарсентана. Мета-регрессионный анализ инди-
видуальных данных из 66 РКИ показал, что общий 
темп снижения рСКФ обладал большей предсказа-
тельной ценностью и точностью в отношении удво-
ения уровня сывороточного креатинина, снижения 
рСКФ <15 мл/мин/1,73 м2 или развития почечной 
недостаточности, потребовавшей заместительной 
терапии [80]. В  симуляционных исследованиях, 
однако, было показано, что при наличии острого 
транзиторного снижения рСКФ темп снижения в от-
даленном периоде обладает более высокой стати-
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стической мощностью для выявления эффекта, чем 
общий темп снижения. Это может объяснять, 
почему в  исследовании PROTECT применение 
спарсентана привело к статистически значимому 
различию в  темпах снижения рСКФ в  отдален-
ном периоде, но  не  в  общих темпах снижения  
рСКФ.

Критерием включения в исследование PROTECT 
было наличие персистирующей протеинурии, не-
смотря на предшествующую оптимизированную 
максимально переносимую терапию иРАС. Более 
выраженное снижение протеинурии и лучшее со-
хранение рСКФ на фоне двойной блокады ренин-
ангиотензиновой и эндотелиновой систем с помо-
щью ДАРЭРА позволяют предположить, что этот 
подход можно рассматривать как терапию первой 
линии для коррекции последствий вызванной 
IgA-Н потери нефронов – в отличие от стратегии, 
при которой лечение начинают с  монотерапии  
иРАС.

Рекомендация 1.4.4.3: мы предлагаем назначать 
иНГЛТ2 пациентам с IgA-Н и риском прогрессиру-
ющей потери функции почек (2B).

Практический совет 1.4.4.4: Факторы, которые 
следует учитывать перед назначением иНГЛТ2 
пациентам с IgA-Н:
•	 Для включения в  исследования EMPA-

KIDNEY (Исследование защиты сердца 
и почек эмпаглифлозином) или DAPA-CKD 
(Дапаглифлозин и предотвращение небла-
гоприятных исходов хронической болезни 
почек) не  требовалось, чтобы пациенты 
с IgA-Н не менее 3 месяцев находились на оп-
тимизированной максимально переносимой 
дозе иРАС.

•	 Пациенты с IgA-Н, включенные в исследо-
вания EMPA-KIDNEY и  DAPA-CKD, судя 
по их возрасту и уровню рСКФ на момент 
рандомизации, вероятно имели длительно 
протекающее заболевание, поэтому суще-
ствует неопределенность в отношении цен-
ности иНГЛТ2, особенно для более молодых 
пациентов с IgA-Н и относительно сохранной 
функцией почек (рСКФ >60 мл/мин/1,73 м2) 
(см. Таблицу 2).

Данная рекомендация основана на  обширной доказа-
тельной базе, полученной в общей популяции пациентов 
с ХБП, и по  своей сути согласуется с Клиническими 
практическими рекомендациями KDIGO 2024 по оценке 
и ведению хронической болезни почек [81]. Хотя данные 
по иНГЛТ2, специфичные для IgA-Н, существуют, они 
были получены в популяции пациентов с IgA-Н, не сопо-
ставимой с пациентами, включаемыми в текущие сфо-
кусированные на IgA-Н клинические исследования 3 фазы. 

Эти данные относятся к в целом к популяции пациентов 
более старшего возраста с ХБП более поздних стадий, 
к которым предъявлялись менее строгие требования в от-
ношении соблюдения режима оптимизированной макси-
мально переносимой терапии иРАС.

Ключевая информация
Баланс пользы и вреда. Польза. В общей популяции 

пациентов с ХБП преимущества иНГЛТ2 включают 
снижение риска прогрессирования болезни почек 
и острого повреждения почек (ОПП) [81]. В объ-
единенном мета-анализе было также показано, что 
применение иНГЛТ2 у пациентов с ХБП связано 
со снижением риска достижения комбинирован-
ной конечной точки (сердечно-сосудистая смерть 
или госпитализация по поводу сердечной недоста-
точности) на 23%, хотя число сердечно-сосуди-
стых событий у пациентов с ХБП без диабета было 
ограниченным [82, 83]. В исследованиях EMPA-
KIDNEY [83, 84] и DAPA-CKD [85] применение 
иНГЛТ2 у пациентов с IgA-Н приводило к сниже-
нию частоты потери функции почек. Однако паци-
енты в обоих исследованиях были в целом старше, 
имели ХБП более поздних стадий, и к ним предъ-
являлись менее строгие требования в отношении 
оптимизированной максимально переносимой те-
рапии иРАС по сравнению с пациентами, обычно 
включаемыми в клинические исследования по IgA-Н  
(Таблица 2).

Вред. В  целом иНГЛТ2 хорошо переносятся. 
Риска гипогликемии нет, однако существует повы-
шенный риск инфекций, особенно грибковых ин-
фекций половых органов (как у мужчин, так и у жен-
щин).

Качество доказательств. Доказательства вы-
сокого качества подтверждают пользу иНГЛТ2 
в общей популяции пациентов с ХБП, что изло-
жено в Клинических практических рекомендациях 
KDIGO 2024 по оценке и ведению хронической бо-
лезни почек [81]. Данные, касающиеся лечения непо-
средственно IgA-Н, ограничены пациентами с IgA-
Н, включенными в исследования EMPA-KIDNEY 
и DAPA-CKD. Эти пациенты, судя по возрасту на мо-
мент рандомизации, вероятно, имели длительно про-
текающее заболевание и ХБП более поздних стадий; 
кроме того, данные о приверженности к оптимизи-
рованной максимально переносимой терапии иРАС 
не были точно известны (Таблица 2) [83, 86]. Таким 
образом, для пациентов с IgA-Н в целом имеются 
доказательства среднего качества, основанные на экс-
траполяции данных высокого качества из общей 
популяции с ХБП, а также на прямых доказатель-
ствах среднего качества, полученных в подгруппе 
пациентов с IgA-Н (Дополнительная Таблица S8). 
Данные, полученные в двух исследованиях иНГЛТ2, 
свидетельствуют о среднем качестве доказательств 
в отношении снижения риска прогрессирования 
заболевания почек (определяемого как снижение 
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рСКФ на 50%, стойко сниженная рСКФ, почечная 
недостаточность или смерть от почечной недоста-
точности) и о высоком качестве доказательств в от-
ношении замедления ежегодного снижения СКФ 
(разность средних: 1,7 мл/мин/1,73 м2 в год; 95% 
ДИ: 1,1‑2,3 мл/мин/1,73 м2 в год). В единственном 
исследовании дапаглифлозина получены доказа-
тельства среднего качества в отношении снижения 
вероятности развития почечной недостаточности 
(ОР: 0,30; 95% ДИ: 0,11‑0,80) и протеинурии (раз-
ность средних: -26%; 95% ДИ: от -37% до -14%) [86]. 
Доказательства в отношении меньшего количества 
нежелательных явлений при приеме дапаглифло-
зина по  сравнению с  плацебо характеризуются 
низким качеством ввиду недостаточной точности 
оценок (ОР: 0,63; 95% ДИ: 0,39‑1,02).

Ценности и предпочтения. По мнению Рабочей 
Группы, большинство пациентов с IgA-Н, имеющих 
показания к назначению иНГЛТ2, предпочтут эту те-
рапию благодаря доказанному снижению риска про-
грессирования ХБП, ОПП и сердечно-сосудистых 
осложнений, а также благоприятному профилю без-
опасности. Вместе с тем медицинским работникам 
следует информировать пациентов о повышенном 
риске инфекций, прежде всего грибковых инфекций 
половых органов.

Использование ресурсов и затраты. Доступность 
иНГЛТ2 в мире существенно различается, особенно 
в странах с ограниченными ресурсами и высокой 
распространенностью IgA-Н. Ожидается, что выход 
на рынок препаратов-дженериков иНГЛТ2 в бли-
жайшие годы повысит их доступность и экономи-
ческую приемлемость.

Соображения, касающиеся внедрения. Начало 
приема иНГЛТ2 может сопровождаться обратимым 
снижением рСКФ, но не связано с риском ОПП или 
гиперкалиемии.

Обоснование
Применение иНГЛТ2 при ХБП как с диабетом, 
так и без него имеет веские основания, опираю-
щиеся на результаты крупных исследований от-
дельных препаратов этой группы и мета-анализов 
этих исследований. Экстраполяция этих данных 
на пациентов с IgA-Н затруднена ввиду обсуждав-
шихся выше различий в возрасте и функции почек 
между исследуемыми популяциями. В связи с этим, 
по мнению Рабочей Группы, иНГЛТ2 следует рас-
сматривать для пациентов с IgA-Н и протеинурией 
≥0,5 г/сут, что отличается от рекомендаций KDIGO 
2024 по оценке и ведению ХБП [81] для заболеваний 
почек с диабетом и без него. иНГЛТ2 не должны 
использоваться в качестве замены терапии, модифи-
цирующей течение IgA-Н, а для пациентов с исход-
ной рСКФ >60 мл/мин/1,73 м2 и отсутствием других 
факторов риска (таких как диабет или сердечно-со-
судистые заболевания) целесообразным может стать 
отказ от назначения иНГЛТ2.

1.5  Особые ситуации

Практический совет 1.5.1: IgA-Н с нефротиче-
ским синдромом:
•	 В редких случаях первым проявлением IgA-Н 

является нефротический синдром (включая 
отеки, и сочетание гипоальбуминемии и про-
теинурии нефротического уровня >3,5 г/сут).

•	 В таких случаях отложение IgA в мезангии 
может сочетаться со  светооптическими 
и электронно-микроскопическими призна-
ками, соответствующими подоцитопатии, 
напоминающей болезнь минимальных изме-
нений (БМИ).

•	 Остается неясным, является ли это специфи-
ческим “подоцитопатическим” вариантом 
IgA-Н или сочетанием БМИ и IgA-Н у одного 
пациента.

•	 Пациенты, у которых были выявлены де-
позиты IgA в  мезангии, а  также светооп-
тические и электронно-микроскопические 
признаки соответствующие БМИ, должны 
получать лечение согласно рекомендациям 
по БМИ в главе 5 Клинических практических 
рекомендаций KDIGO по лечению гломеру-
лярных болезней 2021 [15].

•	 Пациенты с нефротическим синдромом, у ко-
торых при морфологическом исследовании 
выявлена также картина мезангиопролифе-
ративного гломерулонефрита, должны полу-
чать лечение в соответствии с теми же прин-
ципами, что и пациенты в группе высокого 
риска прогрессирующей потери функции 
почек вследствие IgA-Н.

•	 Кроме того, у пациентов с IgA-Н может на-
блюдаться протеинурия нефротического 
уровня без развития нефротического син-
дрома, что зачастую отражает сочетание 
IgA-Н с вторичным фокальным и сегмен-
тарным гломерулосклерозом (например, при 
ожирении или плохо контролируемой арте-
риальной гипертензии, или формирование 
выраженного гломерулосклероза и тубулоин-
терстициального фиброза.

Практический совет 1.5.2: IgA-Н с острым по-
вреждением почек (ОПП):
•	 ОПП может развиться у пациентов с IgA-Н 

на фоне выраженной макрогематурии, ко-
торая нередко ассоциирована с инфекци-
ями верхних дыхательных путей. При отсут-
ствии улучшения функции почек в течение 
2 недель после разрешения гематурии следует 
рассмотреть вопрос о выполнении повторной 
биопсии почки. Ведение пациентов с ОПП 
и макрогематурией в острый период должно 
быть направлено на поддерживающее лече-
ние ОПП.
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•	 IgA-Н может манифестировать развитием 
ОПП как de novo (в дебюте), так в ходе есте-
ственного течения заболевания вследствие 
формирования быстропрогрессирующего 
гломерулонефрита (БПГН), часто с форми-
рованием большого числа полулуний, обычно 
в отсутствие макрогематурии. После исклю-
чения других причин БПГН, например ас-
социированного с антителами к цитоплазме 
нейтрофилов (АНЦА) васкулита (ААВ), или 
ассоциированной с антителами к гломеру-
лярной базальной мембране (ГБМ) болезни, 
а также обратимых причин развития ОПП 
(например нефротоксичности лекарст-
венных препаратов, а также частых причин 
преренального и постренального поврежде-
ния), биопсию почки следует выполнить как 
можно быстрее.

Практический совет 1.5.3: IgA-Н с БПГН:
•	 Быстропрогрессирующей называют IgA-Н, 

протекающую со снижением рСКФ на ≥50% 
за ≤3 месяца при условии, что другие при-
чины БПГН (например ААВ и анти-ГБМ бо-
лезнь), а также обратимые причины (напри-
мер нефротоксичность препаратов, а также 
частые причины развития пре- и постреналь-
ного ОПП), были исключены.

•	 В таких случаях выполнение биопсии почки 
абсолютно необходимо, а морфологическое 
исследование обычно демонстрирует картину 
мезангиальной и эндокапиллярной гиперкле-
точности, а также большую долю клубочков 
с полулуниями и участками фокального не-
кроза.

•	 Наличие в биоптате почки полулуний в от-
сутствие сопутствующего изменения уровня 
сывороточного креатинина не  указывает 
на развитие быстропрогрессирующей IgA-
Н; однако таким пациентам показано тща-
тельное динамическое наблюдение для сво-
евременного выявления снижения скорости 
клубочковой фильтрации (СКФ). При его 
выявлении следует рассмотреть выполнение 
повторной биопсии почки.

•	 Пациентам с быстропрогрессирующей IgA-Н 
следует предложить лечение циклофосфа-
мидом и системными глюкокортикоидами 
в соответствии с Клиническими практиче-
скими рекомендациями KDIGO по ведению 
АНЦА-ассоциированного васкулита 2024 [87].

•	 Необходимые меры профилактики осложне-
ний иммуносупрессивной терапии представ-
лены в главе 1 Клинических практических 
рекомендаций KDIGO по лечению гломеру-
лярных болезней 2021 [15].

•	 Доказательная база применения ритуксимаба 
для лечения быстропрогрессирующей IgA-Н 

недостаточна, чтобы рекомендовать такой 
метод лечения.

Практический совет 1.5.4: IgA-Н и планирование 
беременности:
•	 IgA-Н – заболевание, развивающееся у моло-

дых взрослых, поэтому всем женщинам, спо-
собным к деторождению, должно быть пред-
ложено прегравидарное консультирование, 
когда это применимо.

•	 Консультация перед планированием бере-
менности должна включать обсуждение 
необходимости отмены иРАС, иНГЛТ2, 
спарсентана, нефекона и системных глюко-
кортикоидов. Оптимальный контроль арте-
риального давления должен быть достигнут 
до зачатия с использованием альтернативных 
антигипертензивных препаратов.

•	 Женщинам в группе риска прогрессирующей 
потери функции почек, может быть предпо-
чтительным до зачатия провести пробное ле-
чение препаратами, направленными на по-
давление иммунопатогенеза IgA-Н, и такую 
возможность следует обсудить с пациентами.

•	 Ни иНГЛТ2, ни спарсентан не следует ис-
пользовать в период грудного вскармлива-
ния. Использование эналаприла допустимо 
при наличии клинических показаний к на-
значению иРАС.

•	 Существующая в настоящее время доказа-
тельная база указывает на то, что примене-
ние системных глюкокортикоидов в первом 
триместре беременности может вносить не-
большой вклад в увеличение риска форми-
рования «заячьей губы» с «волчьей пастью» 
или без нее. Однако данные противоречивы, 
а вклад заболевания матери в развитие ано-
малии неизвестен. Применение системных 
глюкокортикоидов во время беременности 
не повышает риск преждевременных родов, 
низкой массы тела при рождении или пре-
эклампсии.

•	 Применение нефекона во время беремен-
ности не рекомендовано, однако в исследова-
ниях не было зарегистрировано нежелатель-
ных эффектов от применения будесонида 
у  беременных женщин, страдающих вос-
палительными заболеваниями кишечника. 
Будесонид относится к  категории риса 
С по классификации FDA, поэтому полно-
стью исключить риск, связанный с его при-
менением, невозможно.

Практический совет 1.5.5: IgA-Н у детей:
Общие соображения, касающиеся IgA-Н 
у детей.

•	 Более подробный обзор ведения IgA-Н 
у детей представлен в Клинических практи-
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ческих рекомендациях Международной ассо-
циации детских нефрологов по диагностике 
и лечению IgA нефропатии и нефрита, ассо-
циированного с IgA васкулитом 2025 [1].

•	 В этих рекомендациях мы называем детьми 
лиц моложе 18 лет, однако признано, что 
течение и ответ на лечение IgA-Н у детей 
в постпубертатном периоде сходны с тако-
выми у взрослых. Однако в настоящее время 
недостаточно данных, для того чтобы реко-
мендовать лечение этой категории пациентов 
по тем же принципам, что и взрослых с IgA-Н.

•	 Макрогематурия чаще развивается у детей, 
чем у взрослых, что может объяснять более 
раннее установление диагноза у детей [42].

•	 В целом на момент установления диагноза 
у детей рСКФ выше, гематурия более выра-
жена, а экскреция белка с мочой – меньше, 
чем у взрослых [41].

Биопсия почки у детей с IgA-Н
•	 Биопсию почки обычно выполняют в момент 

появления симптомов заболевания (гемату-
рия, протеинурия, нормальный уровень С3 
компонента комплемента) для подтверждения 
диагноза и исключения других заболеваний, 
а также с целью оценки выраженности вос-
палительных изменений и наличия некроза.

•	 В частности, биопсия почки должна быть не-
замедлительно выполнена у детей с персисти-
рующей (>2‑3 недель) или рецидивирующей 
гематурией и протеинурией нефротического 
уровня и/или сниженной рСКФ [88].

•	 Биопсия почки также должна быть выпол-
нена у детей с персистирующей ли рециди-
вирующей гематурией и отношением белок-
креатинин (ОБК) в моче >500 мг/г (50 мг/
ммоль) в ≥2 анализах, выполненных с интер-
валом 1‑2 недели.

•	 Вопрос о выполнении биопсии почки сле-
дует рассмотреть у детей с персистирующей 
или рецидивирующей гематурией и  ОБК 
200‑500 мг/г (20‑50 мг/ммоль) в ≥3 анализах 
светлой мочи с интервалом 1‑2 недели.

•	 Воспалительные изменения, мезангиальная 
пролиферация и эндокапиллярная гиперкле-
точность обычно более выражены при IgA-Н 
у детей, чем у взрослых [89‑92].
Лечение детей с IgA-Н

•	 Существует сильная доказательная база, 
свидетельствующая о пользе блокады РАС 
у детей [64]. Всем детям с IgA-Н и протеину-
рией >200 мг/сут или ОБК >200 мг/г (>20 мг/
ммоль) должны быть назначены блокаторы 
РАС, даны рекомендации по ограничению 
потребления соли с пищей не более 3‑5 г/
сут, а также по модификации образа жизни 
и поддержанию оптимального артериального 

давления (систолическое артериальное дав-
ление [САД] <90-го перцентиля для соответ-
ствующего возраста, пола и роста).

•	 Общепринято, что подходы к иммуносупрес-
сивной терапии IgA-Н у детей и взрослых 
отличаются, при этом детям иммуносупрес-
санты, в частности системные глюкокорти-
коиды, назначают чаще. Однако рандоми-
зированные контролируемые исследования 
и консенсусные заключения экспертов в от-
ношении показаний к их назначению отсутст-
вуют.

•	 Данные, полученные преимущественно 
в ретроспективных исследованиях, указы-
вают на то, что лечение глюкокортикоидами 
(а также иммуносупрессивная терапия препа-
ратами второй линии) ассоциированы с луч-
шей почечной выживаемостью.

•	 Следует принять во внимание соотношение 
риска и пользы назначения глюкокортико-
идов и их нежелательных эффектов. В до-
полнение к блокаде РАС системные глюко-
кортикоиды для приема внутрь назначают 
в  отдельных случаях детям с  риском про-
грессирования заболевания, на  который 
указывает наличие хотя бы одного из сле-
дующих проявлений: (i) ОБК 500‑1000 мг/г 
(50‑100 мг/ммоль), несмотря на прием иРАС 
в течение 3‑6 месяцев, (ii) ОБК >1000 мг/г 
(>100 мг/ммоль), несмотря на прием иРАС 
в течение 4 недель, или (iii) признаки актив-
ности по шкале MEST-C (одно и более среди 
перечисленных далее значений: M1, E1, S1 
с повреждением подоцитов и/или C1) и/или 
стойкое, например, сохраняющееся в течение 
2‑3 недель в ≥2 анализах с интервалом 1‑2 не-
дели, повышение ОБК >1000 мг/г (100 мг/
ммоль).
•	 Оптимальная продолжительность лече-

ния не установлена, однако обычно на-
значают преднизон или преднизолон (или 
эквивалент) в дозе 2 мг/кг/сут (не более 
60 мг/м2/сут) в течение не более чем 4 не-
дель с последующим переходом на прием 
по альтернирующей схеме с постепенным 
снижением дозы до полной отмены через 
5‑6 месяцев.

•	 В некоторых случаях может быть оправ-
данным пролонгирование курса лечения. 
В таких случаях следует рассмотреть более 
низкие дозы, которые использовались 
у взрослых в исследовании TESTING (Те-
рапевтический эффект стероидов при IgA 
нефропатии во всем мире): преднизон или 
преднизолон [или эквивалент] 0,4 мг/кг/
сут в течение 2 месяцев с последующим 
постепенным снижением дозы до полной 
отмены в течение 6 месяцев.
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•	 Схемы с  использованием внутривенного 
введения метилпреднизолона также на-
значают по  индивидуальным показаниям 
пациентам с  высоким клиническим или 
гистологическим риском прогрессирова-
ния, например, (i) детям с острым дебютом 
IgA-Н и ухудшением функции почек (рСКФ 
<90 мл/мин/1,73 м2) и/или ОБК >1000 мг/г 
(>100 мг/ммоль), с признаками активности 
по шкале MEST-C (два и более среди пере-
численных далее значений: M1, E1, S1 с по-
вреждением подоцитов и/или C1) или (ii) 
детям с экстракапиллярными формами IgA-Н  
(C2).
•	 При выявлении значений C1 или C2 в от-

сутствие значений >0 в других категориях 
шкалы MEST-C следует принять во внима-
ние уровень протеинурии [41, 89, 91, 98].

•	 При выявлении значения C2, независимо 
от  показателей протеинурии, мы пред-
лагаем проводить такое же лечение, как 
при быстропрогрессирующей IgA-Н (см. 
далее). Схемы лечения в такой ситуации 
могут быть следующими: три внутривен-
ных введения метилпреднизолона в дозе 
15 мг/кг/сут каждое (максимальная доза 
500 мг) в течение трех дней подряд или 
в альтернирующем режиме – через день, 
с последующим переходом на прием пред-
низона/преднизолона внутрь по схеме, 
указанной выше.
•	 В качестве альтернативы внутривен-

ные пульсы могут быть проведены по-
вторно в виде трех циклов с интервалом 
2 месяца, а в 2-месячных промежутках 
между внутривенными введениями на-
значен преднизон/преднизолон в дозе 
0,5 мг/кг/сут внутрь, общая продолжи-
тельность лечения составляет 6 месяцев 
[99, 100].

•	 Дети с IgA-Н, у которых не удается добиться 
эффекта с  помощью адекватной диеты, 
блокады РАС и монотерапии глюкокорти-
коидами, должны быть при возможности 
включены в клинические исследования. Дру-
гим возможным подходом к лечению таких 
пациентов является назначение иммуносу-
прессантов, например ингибиторов кальци-
неврина, циклофосфамида, мизорибина при 
его доступности, микофенолата мофетила или 
ритуксимаба, в дополнение к глюкокортико-
идам.

•	 Как и у взрослых, у детей может быть обна-
ружено сочетание IgA-Н с БМИ, лечение 
в таких случаях следует проводить в соот-
ветствии с протоколами терапии стероид-
чувствительного нефротического синдрома 
(Клинические практические рекомендации 

KDIGO по ведению нефротического син-
дрома у детей 2025) [100a].

•	 Как и у взрослых, быстропрогрессирующая 
IgA-Н у детей характеризуется неблагопри-
ятным прогнозом, и, несмотря на ограни-
ченную доказательную базу, этим пациен-
там следует предложить лечение системными 
глюкокортикоидами (обычно с внутривен-
ными пульсами метилпреднизолона) и ци-
клофосфамидом [89, 91, 101].

Динамическое наблюдение за детьми с IgA-Н
•	 Целью лечения является достижение проте-

инурии ≤200 мг/сут (≤400 мг/1,73 м2 в сутки) 
или ОБК ≤200 мг/г (≤20 мг/ммоль).

•	 Целевые значения САД составляют <90-го 
перцентиля для соответствующего возраста, 
пола и роста.

•	 Динамическое наблюдение за пациентами 
должно быть продолжено после достижения 
полной ремиссии, поскольку обострения за-
болевания могут развиться даже через много 
лет [102]. В частности, пациентам с анамне-
стическими указаниями на IgA-Н в детском 
возрасте необходим ежегодный мониторинг 
артериального давления и общего анализа 
мочи.

1.6  Оценка перспектив одобрения новых 
лекарственных препаратов и обновления 
рекомендаций

В настоящее время в клинических исследованиях 
оценивают новые подходы к терапии IgA-Н, кото-
рые основываются на более глубоком понимании 
патогенеза заболевания, в  том числе факторов, 
способствующих образование патогенных форм 
IgA, процесса образования иммунных комплексов, 
а также значения активации системы комплемента 
в развитии воспаления в клубочках. Кроме того, 
был достигнут существенный прогресс в подавле-
нии сигнальных путей, активирующихся вследствие 
кумулятивной потери нефронов. Некоторые препа-
раты, изначально разработанные для лечения диабе-
тической болезни почек, в настоящее время изучают 
у пациентов с ХБП без диабета. Как стало понятно 
в исследованиях иНГЛТ2, с высокой вероятностью 
существенная доля этих пациентов будет страдать 
IgA-Н. Не  менее многообещающими являются 
новые исследования комбинированных препаратов, 
отражающие подходы, которые с большой вероят-
ностью будут применены в клинической практике.

В  таблице 3 представлены сведения о прово-
димых в настоящее время исследованиях 3 фазы 
в области лечения IgA-Н, которые позволяют на-
деяться на появление в течение ближайших 4‑5 лет 
как минимум восьми новых препаратов, одобрен-
ных для лечения IgA-Н, и затрагивающих новые для 
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IgA-Н патогенетические механизмы, в том числе 
модуляцию активности B-лимфоцитов и актива-
цию системы комплемента. Кроме того, с большой 
вероятностью будут появляться новые препараты 
для лечения ХБП, не ассоциированной с диабетом, 
возможность применения которых при IgA-Н будет 
необходимо оценить для многокомпонентного воз-
действия на последствия индуцированной IgA-Н по-
тери нефронов. В связи с этим рекомендации, скорее 
всего, потребуют частого пересмотра в обозримом 
будущем.

Рекомендации по проведению дальнейших 
исследований
Следующие направления высоко приоритетны для 
будущих исследований, целью которых станет со-
вершенствование методов лечения и улучшение про-
гноза пациентов с IgA-Н:
•	 Стратификация риска: имеет важное значение 

как для оценки пациентов, так и для планирова-
ния дизайна клинических исследований. Между-
народная методика оценки прогноза IgAN (IgAN 
Prediction Tool) должна быть:

•	 Валидирована в этнических группах, которые 
не входили в первоначальные когорты

•	 Усовершенствована для многократного по-
вторного прогнозирования риска в ходе ди-
намического наблюдения

•	 Оценена в контексте специфических ответов 
на лечение

•	 Оценена в популяциях пациентов, получа-
ющих оптимизированную терапию ХБП 
(иРАС, иНГЛТ2 и спарсентан)

•	 Оценена для возможной интерпретации вра-
чами диапазонов значений, соответствующих 
низкому, среднему, высокому или очень вы-
сокому риску прогрессирования заболевания 
наравне с другими калькуляторами риска.

•	 Выявление и валидация биомаркеров: иден-
тификация и валидация сывороточных, плазмен-
ных, мочевых и/или гистологических маркеров 
для использования при:
•	 Оценке прогноза
•	 Выборе лечения, особенно необходимости 

применения противовоспалительной терапии
•	 Мониторинге ответа на лечение.

Таблица 3 | Исследования 3 фазы по оценке новых методов лечения IgA-Н, начатые в 2025

Механизм действия  
препарата Препарат Мишень

Регистрационный 
номер клинического 
исследования

Статус в июле 
2024 года

Воздействие на продукцию 
патогенных форм IgA

Сибепренлимаб  
(VIS649)

APRIL VISIONARY
NCT05248646

Динамическое 
наблюдение

Зигакибарт  
(BION-1301)

APRIL BEYOND
NCT05852938

Набор 
пациентов

Атасисепт APRIL/BAFF ORIGIN3
NCT04716231

Набор 
пациентов

Телитасисепт APRIL/BAFF NCT05799287 Динамическое 
наблюдение

Поветасисепт APRIL/BAFF RAINIER
NCT06564142

Набор 
пациентов

Воздействие на воспаление, 
индуцируемое иммунными 
комплексами, содержащими IgA

Иптакопан  
(LNP023)

Фактор B альтернативного пути 
активации комплемента

APPLAUSE-IgAN
NCT04578834

Динамическое 
наблюдение

Сефаксерсен  
(RO7434656)

Фактор B альтернативного пути 
активации комплемента

IMAGINATION
NCT05797610

Набор 
пациентов

Равулизумаб Компонент C5 терминального 
каскада системы комплемента

I CAN
NCT06291376

Набор 
пациентов

Воздействие на универсальные 
последствия индуцируемой IgA-Н 
гибели нефронов

Атрасентан Рецепторы эндотелина типа A ALIGN
NCT04573478

Динамическое 
наблюдение

ALIGN, Рандомизированное, двойное слепое, плацебо-контролируемое исследование фазы 3 атрасентана у пациентов с IgA нефропатией и риском 
прогрессирующей утраты функции почек; APPLAUSE-IgAN, Многоцентровое, рандомизированное, двойное слепое, плацебо-контролируемое, параллельное 
исследование фазы 3 для оценки эффективности и безопасности LNP023 у пациентов с первичной IgA нефропатией; APRIL, лиганд, индуцирующий 
пролиферацию; BAFF, фактор, активирующий B-лимфоциты, семейства факторов некроза опухолей; BEYOND, Рандомизированное, двойное слепое, плацебо-
контролируемое исследование BION-1301 у взрослых пациентов с IgA нефропатией; I CAN, Двойное слепое, рандомизированное, плацебо-контролируемое 
исследование фазы 2 для оценки эффективности и безопасности равулизумаба у взрослых пациентов с пролиферативным волчаночным нефритом или 
IgA нефропатией; IgA-Н, иммуноглобулин A нефропатия; IMAGINATION, Многоцентровое, рандомизированное, двойное слепое, плацебо-контролируемое 
исследование фазы 3 для оценки эффективности и безопасности антисмыслового ингибитора фактора B системы комплемента RO7434656 у пациентов 
с первичной IgA нефропатией и высоким риском прогрессирования; ORIGIN3, Многоэтапное, рандомизированное, двойное слепое, плацебо-контролируемое 
исследование фазы 2b/3 для оценки эффективности и безопасности атасисепта у пациентов с IgA нефропатией (IgA-Н); RAINIER, Рандомизированное, двойное 
слепое, плацебо-контролируемое исследование фазы 3 поветасисепта у взрослых пациентов с иммуноглобулин A нефропатией; VISIONARY, Многоцентровое, 
рандомизированное, двойное слепое, плацебо-контролируемое исследование фазы 3 для оценки эффективности и безопасности сибепренлимаба для 
подкожного введения у лиц с иммуноглобулин A нефропатией.
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•	 Более глубокое понимание гетерогенности 
заболевания: использование данных фунда-
ментальных исследований в области биологии 
и продолжение межконтинентальных совмест-
ных исследований для установления генетических 
и связанных с полом (биологически детермини-
рованных) факторов, а также факторов внеш-
ней среды, влияющих на фенотип заболевания 
у представителей разных рас.

•	 Разработка более четкого понимания меха-
низмов действия исследуемых при IgA-Н пре-
паратов:
•	 Оказывают ли иРАС, иНГЛТ2, антагонисты 

рецепторов эндотелина, нефекон, ингиби-
торы активирующего B-лимфоциты фактора 
из семейства фактора некроза опухоли, или 
лиганда, индуцирующего пролиферацию, 
прямые противовоспалительные и антифи-
бротические эффекты в ткани почки?

•	 Модулируют ли системные глюкокортикоиды 
в дозах, рекомендуемых для лечения IgA-Н, 
продукцию патогенных форм IgA и образо-
вание иммунных комплексов?

•	 Оказывает ли подавление системы компле-
мента эффекты за пределами клубочка, в част-
ности влияет ли оно на тубулоинтерстициаль-
ное воспаление и фиброз?

•	 Определение более точных характеристик 
клубочкового воспаления, которые являются 
основанием для применения специфической 
противовоспалительной терапии: необходимы 
глобальные исследования для определения тех 
изменений в клубочках, наличие и/или выражен-
ность которых обуславливают необходимость 
назначения противовоспалительной терапии 
в дополнение к препаратам, которые подавляют 
продукцию патогенных форм IgA и образование 
иммунных комплексов.

•	 Дизайн клинических исследований: внедре-
ние практики использования ранних суррогат-
ных биомаркеров прогрессирования заболе-
вания для получения одобрения регуляторных 
органов на применение новых методов лечения 
IgA-Н привело к стремительному росту числа 
спонсируемых производителями исследований 
препаратов, направленных на подавление меха-

низмов патогенеза заболевания с целью предот-
вращения прогрессирующей потери функции 
почек у пациентов с IgA-Н. В их числе продол-
жающиеся исследования фазы 3 по оценке дей-
ствия препаратов, направленных на подавление 
сигнальных путей, регулирующих продукцию 
IgA и активацию альтернативного пути системы 
комплемента (Таблица 3). Данные завершенных 
клинических исследований фазы 3/4 и появле-
ние новых одобренных препаратов теперь ста-
вят под сомнение возможность проведения пла-
цебо-контролируемых исследований у пациентов 
с этим заболеванием. По мере появления новых 
препаратов на рынке пациенты, участвующие 
в долгосрочных плацебо-контролируемых ис-
следованиях с кажущимся неадекватным ответом 
на лечение, могут получать лекарственные пре-
параты, не предусмотренные протоколом, что 
непропорционально изменит характеристики 
групп. В настоящее время следует рассмотреть 
вопрос об  использовании групп активного 
контроля, в которых пациенты будут получать 
препарат с доказанной эффективностью. Это 
несомненно усложнит проведение будущих ис-
следований и создаст потребность в идентифи-
кации еще более ранних суррогатных биомарке-
ров, которые смогут подтвердить долгосрочную 
пользу проводимой терапии в отношении темпов 
снижения функции почек, что, в свою очередь, 
позволит уменьшить продолжительность иссле-
дований и, таким образом, сократить время воз-
действия на пациентов новых препаратов, сравни-
ваемых со стандартным лечением. Следует также 
уделить внимание лечению пациентов, которые 
в настоящее время исключены из клинических 
исследований, например с протеинурией <1 г/
сут или исходным значением рСКФ <30 мл/
мин/1,73 м2.

•	 Наконец, ни один из существующих методов 
лечения не исцеляет пациентов раз и навсегда. 
Необходимы дальнейшие исследования для 
определения оптимальных комбинаций и после-
довательности назначения препаратов, а также 
продолжительности лечения с целью достиже-
ния наибольшей эффективности и наименьшей 
токсичности проводимой терапии.
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Иммуноглобулин A васкулит

Иммуноглобулин A васкулит (IgA-В), который 
ранее называли пурпурой Геноха-Шенлейна – это 
форма васкулита, характеризующаяся отложением 
IgA в стенках кровеносных сосудов и пораженных 
тканях. IgA-В часто поражает мелкие кровеносные 
сосуды кожи, суставов, кишечника и почек. В редких 
случаях в патологический процесс могут вовлечены 
легкие и центральная нервная система. Это заболе-
вание – самая распространенная форма васкулита 
у детей. У детей в возрасте <16 лет IgA-В часто раз-
решается самостоятельно. У взрослых заболевание 
может протекать тяжелее и с обострениями. Морфо-
логическая картина поражения почек при IgA-В не-
отличима от ограниченно-почечной IgA-Н. В этих 
рекомендациях представлены положения по веде-
нию взрослых пациентов с нефритом, ассоцииро-
ванным с IgA-В (IgA-В-Н), а также практические 
советы для ведения детей в возрасте 1‑18 лет. Более 
подробный обзор ведения детей с IgA-В-Н можно 
найти в Клинических практических рекомендациях 
Международной ассоциации детских нефрологов 
по диагностике и лечению IgA нефропатии и IgA 
васкулита у детей 2025 [1].

Доказательная база, касающаяся ведения IgA-
В-Н, чрезвычайно ограничена. В  связи с  этим 
представленные рекомендации в значительной сте-
пени опираются на экстраполяцию данных из ис-
следований IgA-Н в исследования IgA-В-Н, хотя 
до настоящего времени связь между этими заболе-
ваниями остается не до конца ясной. Мы не пред-
лагаем специфических рекомендаций по лечению 
экстраренальных проявлений IgA-В, в частности 
васкулита органов желудочно-кишечного тракта 
и  альвеолярного кровотечения, которые сами 
по себе являются жизнеугрожающими и требуют 
проведения иммуносупрессивной терапии неза-
висимо от вовлечения в патологический процесс  
почек.

1.7  Диагностика

Практический совет 1.7.1: соображения, касаю-
щиеся диагностики нефрита, ассоциированного 
с IgA васкулитом (IgA-В-Н):
•	 Общепринятые международные критерии 

диагностики IgA-В у взрослых отсутствуют.
•	 У детей диагноз IgA-В может быть установ-

лен на основании международных критериев 
[103‑105].

•	 Диагноз IgA-В-Н может быть установлен 
только при выполнении биопсии почки.

•	 Биопсию почки следует выполнять у взрос-
лых с подозрением на IgA-В при наличии зна-
чимых признаков поражения ткани почек: 
протеинурии ≥0,5 г/сут, сохраняющейся 

на протяжении >4 недель, нарушения функ-
ции почек или БПГН.

•	 Все взрослые пациенты с IgA-В и IgA-В-Н 
должны быть обследованы на предмет вто-
ричной природы заболевания, а также на он-
кологические заболевания с использованием 
методов скрининга, соответствующих возра-
сту и полу.

1.8  Прогноз

Практический совет 1.8.1: соображения, касаю-
щиеся прогноза IgA-В-Н:
•	 Ретроспективные данные ограниченного 

числа небольших регистров позволили уста-
новить в качестве предикторов неблагоприят-
ного почечного исхода у взрослых пациентов 
с IgA-В неконтролируемую артериальную ги-
пертензию и величину протеинурии на мо-
мент дебюта, а также артериальную гипер-
тензию и  среднее значение протеинурии 
в период дальнейшего наблюдения [106‑108].

•	 В недавнем исследовании была изучена про-
гностическая роль шкалы MEST-C (Оксфорд-
ской классификации) [109]. Была продемон-
стрирована сильная ассоциация категории E1 
с первоначальным улучшением и последую-
щим прогрессирующим снижением функции 
почек у пациентов, получавших иммуносу-
прессивную терапию.

•	 Международная методика оценки прогноза 
IgA-Н (IgAN Prediction Tools) [12] не предна-
значена для оценки прогноза IgA-В-Н.

1.9 Лечение

1.9.1  Профилактика нефрита у пациентов с IgA-В

Рекомендация 1.9.1.1: мы рекомендуем не  ис-
пользовать системные глюкокортикоиды для 
профилактики развития нефрита у  пациентов 
с изолированным внепочечным IgA-В (1B).

Эта рекомендация придает большое значение доказатель-
ной базе средней степени достоверности, которая демон-
стрирует риски применения системных глюкокортикои-
дов в отсутствие дополнительной пользы в отношении 
профилактики развития нефрита у пациентов с IgA-В.

Ключевая информация
Баланс пользы и вреда. Данные РКИ об эффек-

тивности стратегий профилактики IgA-В-Н 
у взрослых пациентов с IgA-В отсутствуют. Однако 
существует значительная доказательная база, указы-
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вающая на то, что профилактическое назначение 
системных глюкокортикоидов детям с внепочеч-
ными проявлениями IgA-В не снижает вероятность 
вовлечения почек. В  РКИ с  участием 352 детей 
с IgA-В раннее назначение преднизолона не сни-
жало частоту развития протеинурии через 12 ме-
сяцев после дебюта заболевания [110]. Такой же 
результат был получен в исследовании с участием 
171 ребенка, в котором было показано, что раннее 
назначение преднизолона не предотвращало разви-
тие нефрита [111]. Мета-анализ пяти РКИ, в котором 
был у 789 детей был оценен эффект короткого курса 
лечения системными глюкокортикоидами (2‑4 не-
дели) в дебюте заболевания в отношении профи-
лактики персистирующего нефрита через 6 и 12 мес. 
от дебюта, показал, что подобное лечение не пре-
дотвращает развитие персистирующего нефрита  
[112].

Качество доказательств. Пять РКИ, в которых 
сравнивали преднизолон и плацебо или поддер-
живающую терапию у пациентов с IgA-В, характе-
ризуются средним качеством доказательной базы 
(Дополнительная Таблица S10 [110‑115]). В этих 
исследованиях не были представлены ключевые ис-
ходы, такие как смерть, почечная недостаточность 
или снижение СКФ на ≥50%, однако были получены 
среднего качества доказательства того, что предни-
золон значимо не снижал риск развития поражения 
почек на любом временном промежутке после лече-
ния (ОР: 0,74, 95% ДИ: 0,42‑1,32), а также не влиял 
на наличие сохраняющегося в течение 6 месяцев 
заболевания почек через 6 месяцев (ОР: 0,51, 95% 
ДИ: 0,24‑1,11). Также были получены доказательства 
низкого качества того, что преднизолон не влиял 
на наличие сохраняющегося в течение 12 месяцев 
заболевания почек (ОР: 1,06, 95% ДИ: 0,38‑2,91) или 
развитие тяжелого заболевания почек через 4 года 
(ОР: 1,58, 95% ДИ: 0,42‑6,00). Оценка надежности 
доказательной базы была снижена в связи с методо-
логическими недочетами исследований (неадекват-
ное сокрытие распределения и отсутствие заслепле-
ния) и неточностью.

Ценности и предпочтения. Рабочая Группа сочла, 
что для большинства пациентов большее значение 
будет иметь потенциальная токсичность препарата 
и отсутствие очевидной пользы.

Использование ресурсов и стоимость. Нет.
Соображения, касающиеся внедрения. Нет.

Обоснование
Отсутствие пользы и хорошо задокументированные 
риски, ассоциированные с применением системных 
глюкокортикоидов объясняют, почему Рабочая 
Группа не поддержала их применение для профи-
лактики нефрита у пациентов с IgA-В.

Практический совет 1.9.1.1: Соображения по ве-
дению всех пациентов с IgA-В-Н, находящихся 

в группе риска прогрессирующей потери функ-
ции почек, но без БПГН:
•	 Протеинурия ≥0,5 г/сут (независимо от того, 

проводится терапия IgA-В-Н или нет) ука-
зывает на повышенный риск прогрессиру-
ющей потери функции почек у  пациента  
с IgA-В-Н.

•	 Целью лечения пациентов с IgA-В-Н, как 
и при IgA-Н, должно быть одновременное:
•	 Предотвращение образования IgA-ИК, их 

отложения в мезангии и опосредованного 
IgA-ИК повреждения клубочков

•	 Лечение последствий индуцированной 
IgA-ИК потери нефронов

•	 В отличие от IgA-Н, препараты, которые до-
казано предотвращают или снижают образо-
вание IgA-ИК при IgA-В, отсутствуют.

•	 Профилактика опосредованного IgA-ИК по-
вреждения должна включать методы лечения 
с доказанным противовоспалительным дей-
ствием и, в идеале, должна применяться в со-
четании с терапией, предотвращающей или 
снижающей образование IgA-ИК, а не заме-
нять её.
•	 При рассмотрении вопроса о  назначе-

нии системных глюкокортикоидов с каж-
дым пациентом следует провести беседу 
о риске и пользе каждого препарата.

•	 Пациентам, согласившимся на лечение 
системными глюкокортикоидами, следует 
назначать схему со сниженной дозой, опи-
санную для IgA-Н, а также антимикроб-
ную профилактику.

•	 Коррекция последствий вызванной IgA-Н по-
тери нефронов должна включать:
•	 Рекомендации по  изменению образа 

жизни, включающие ограничение потре-
бления натрия с пищей (<2 г/сут), отказ 
от  курения и  вейпинга, контроль веса 
и аэробные физические нагрузки, если 
применимо.

•	 Контроль артериального давления с целе-
вым уровнем ≤120/70 мм рт.ст. с помощью 
иРАС в качестве терапии первой линии.

•	 Меры по снижению клубочковой гипер-
фильтрации и влияния протеинурии на ту-
булоинтерстиций с использованием РАС 
и  иНГЛТ2 в  режиме монотерапии или 
в комбинации.

•	 Тщательную оценку сердечно-сосудистого 
риска и начало соответствующих вмеша-
тельств по мере необходимости.

•	 Предложите участие в клиническом исследо-
вании, если это возможно.

•	 Доказательная база для использования Ок-
сфордской классификации (шкалы MEST-C) 
для выбора препарата для лечения пациентов 
с IgA-В-Н недостаточна.
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•	 Доказательная база для принятия терапев-
тических решений на основании наличия 
и числа полулуний в биоптате недостаточна.

•	 Международная методика оценки прогноза 
IgA-Н не  может быть использована для 
оценки возможного эффекта какого-либо 
метода лечения.

•	 С течением времени следует проводить дина-
мическую оценку риска, поскольку решения, 
касающиеся назначения иммуносупрессив-
ной терапии, могут измениться.

1.10  Особые ситуации

Практический совет 1.10.1: IgA-В с БПГН:
•	 Потенциальные риски и польза назначения 

иммуносупрессивной терапии требуют ин-
дивидуальной оценки и обсуждения с паци-
ентом.

•	 Пациенты, согласившиеся на  лечение, 
должны получать лечение в  соответствии 
с Клиническими практическими рекоменда-
циями KDIGO по ведению АНЦА-ассоции-
рованного васкулита 2024 [87].

•	 IgA-В-Н с  БПГН, как и  другие формы 
IgA-В-Н, может быть ассоциирован с вы-
раженными внепочечными проявлениями 
заболевания (поражением легких, желудочно-
кишечного тракта, кожи), которые могут тре-
бовать выбора альтернативных стратегий им-
муносупрессивной терапии.

•	 Доказательная база недостаточна для оценки 
эффективности плазмообмена у пациентов 
с IgA-В-Н и БПГН. Однако в неконтроли-
руемых сериях наблюдений была продемон-
стрирована потенциальная польза назначе-
ния плазмообмена в дополнение к лечению 
глюкокортикоидами в отношении более бы-
строго достижения ремиссии у пациентов 
с жизне- или органоугрожающими внепо-
чечными проявлениями IgA-В [116].

1.10.1  IgA-В-Н у детей

Практический совет 1.10.1.1: в этих рекомендациях 
мы называем детьми лиц моложе 18 лет, однако 
признано, что течение и ответ на лечение IgA-Н 
у детей в постпубертатном периоде сходны с та-
ковыми у взрослых. Однако в настоящее время 
недостаточно данных, для того чтобы рекомен-
довать лечение этой категории пациентов по тем 
же принципам, что и взрослых с IgA-Н.

Практический совет 1.10.1.2: более подробный 
обзор ведения детей с  IgA-В-Н можно найти 
в  Клинических практических рекомендациях 
Международной ассоциации детских нефроло-
гов по диагностике и лечению IgA нефропатии 

и нефрита, ассоциированного с IgA васкулитом 
у детей 2025 [1].

Краткое изложение:
•	 У большинства детей, у которых развивается 

нефрит, это происходит в течение первых 
3 месяцев от  дебюта заболевания. Мони-
торинг анализов мочи необходим в дебюте 
васкулита, а затем по меньшей мере ежеме-
сячно в течение ≥6 месяцев от первых про-
явлений системного заболевания.

•	 Биопсию почки следует безотлагательно вы-
полнить у детей с протеинурией нефроти-
ческого уровня или с нарушением функции 
почек (СКФ <90 мл/мин/1,73 м2).

•	 У  детей с  IgA-В  и  ОБК 1000‑2000 мг/г 
(100‑200 мг/ммоль), сохраняющемся в течение 
2‑4 недель, или ОБК 200‑500 мг/г (20‑50 мг/
ммоль) в течение >4 недель, следует рассмо-
треть вопрос о выполнении биопсии почки.

•	 Дети с установленным диагнозом IgA-В-Н 
должны быть проконсультированы детским 
нефрологом.

•	 У детей с IgA-В-Н и сохраняющейся в тече-
ние >3 месяцев протеинурией следует рассмо-
треть назначение иАПФ или БРА.

•	 Данные в пользу применения глюкокорти-
коидов для профилактики развития нефрита 
у детей с IgA-В в отсутствие признаков пора-
жения почек или же с изолированной микро-
гематурией отсутствуют [117, 118].

•	 У детей с IgA-В-Н и протеинурией нефроти-
ческого уровня (ОБК >2000 мг/г или >200 мг/
ммоль) или БПГН и гистологическим риском 
прогрессирования (критерии Международ-
ного исследования заболеваний почек у детей 
[ISKDC] ≥II) следует рассмотреть назначение 
преднизона/преднизолона внутрь в течение 
3‑6 месяцев или внутривенной пульс-терапии 
метилпреднизолоном.

•	 Назначение других иммуносупрессивных 
препаратов в дополнение к глюкокортикои-
дам, например ингибиторов кальциневрина, 
циклофосфамида, мизорибина при его до-
ступности, микофенолата мофетила или 
ритуксимаба, следует рассмотреть по следу-
ющим показаниям: для снижения дозы глю-
кокортикоидов и/или при ОБК >2000 мг/г 
(200 мг/ммоль) и/или если ответ на глюко-
кортикоиды недостаточный.

•	 Детей с IgA-В-Н и нефротическим синдро-
мом и/или быстрым снижением функции 
почек следует лечить так же, как и детей с бы-
стропрогрессирующей IgA-Н.

•	 Следует рассмотреть продолжение динами-
ческого наблюдения за  детьми с  IgA-В-Н 
с контролем анализов мочи, рСКФ и арте-
риального давления в течение ≥5 лет после 
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первого эпизода. Пожизненное наблюдение, 
персонализированное с учетом тяжести забо-
левания и ответа на лечение, представляется 
оправданным у детей, которые получали те-
рапию для лечения IgA-В-Н.

Рекомендации по проведению дальнейших 
исследований
•	 В  отличие от  IgA-Н в  настоящее время про-

ходит лишь небольшое число исследований 
терапии IgA-В-Н. Мы рекомендуем оценить 
эффективность и безопасность препаратов, ко-
торые в настоящее время проходят испытания 
у  пациентов с  IgA-Н, при лечении взрослых 
и детей с IgA-В-Н.

•	 В свете предварительных данных наблюдатель-
ных исследований [119, 120], указывающих на по-
тенциальную пользу от назначения ритуксимаба, 
мы рекомендуем изучить применение ритукси-
маба при IgA-В-Н в специальном проспективном 
РКИ.

•	 Необходимо более глубокое понимание есте-
ственного течения и патогенеза IgA-В-Н, а также 
выявление факторов, ассоциированных с после-
дующим ухудшением функции почек у пациентов 
с IgA-В-Н, для чего необходимо использование 
данных крупных национальных регистров и био-
банков в Северной Америке, Великобритании 
и Европе.

С разделами «Методы разработки рекомен­
даций», «Биографии и  раскрытие конфликта 
интересов» и «Благодарности», а также допол­
нительными материалами можно ознакомиться 
в оригинальной публикации: Kidney Disease: Impro­
ving Global Outcomes (KDIGO) IgAN and IgAV Work 
Group. KDIGO 2025 Clinical Practice Guideline for 
the Management of Immunoglobulin A Nephropathy 
(IgAN) and Immunoglobulin A Vasculitis (IgAV). 
Kidney Int. 2025;108(4S):S1–S71.
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