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	Методирекомендацийоценкисилыуровняих
	 
	 
	 

	предсказательности,использован
	 
	ная присостданныхвлении
	 

	клиническихрекомендаций
	*
	 
	 

	Посилерекомендацииподразделяютсянатрикатегориивубывающемпор: дке
	 
	 
	 

	уровень1эксперты(рекомендуют);уровень2эксперты(предлагают);
	 
	 
	 

	«недифферуров»табл.(енСила1)предск.цировьанныйзательност
	 
	и

	рекомеподрнауровня4дацийзделенатабл(. 2).
	 
	 
	 

	Таблица1Оценкасилы. рекомендаций
	 
	 
	 

	Уровень
	Оцренкакомендаций
	 

	 
	Состороны
	Состороны
	Дальнейшее

	 
	пациентов
	врача
	направление

	 
	 
	 
	использования







Уровень1Эксперты« рекомендуют»

Уровень2 «Экспертыполагают»

«Не дифференцированный

уровень»

“Not Graded”- NG




	Подавляющее
	Подавляющему
	Рекомендация

	большинство
	большинству
	можетбыть

	пациентов,
	своихпациентов
	 
	принятавкачестве

	оказавшихся
	врачбудет
	 
	стандарта

	подобнойситуации,
	рекомендовать
	действия

	предпочлибы
	следовать
	 
	медицинского

	следовать
	именноэтим
	 
	персонала в

	рекомендуемымпутем
	путем
	 
	большинстве

	илишьнебольшая
	 
	 
	клинических

	частьизнихотвергли
	 
	 
	ситуаций

	быэтотпу ь
	 
	 
	 
	 

	Большаячасть
	 
	Дляразных
	 
	Рекомендации,

	пациентов,
	пациентов
	 
	вероятно,

	оказавшихся
	следует
	 
	потребуют

	подобной
	 
	подбирать
	 
	обсуждения

	ситуации,
	высказались
	различные
	 
	учавстиемех

	бызато,чтобы
	 
	варианты
	 
	заинтересованных

	следовать
	рекомендаций,
	сторондопринятия

	рекомендуемым
	подходящие
	ихвкачестве

	путем,однако
	 
	именно.
	 
	клинического

	значительнаяасть
	Каждому
	 
	стандарта

	отверглабыэтотпу ь
	 
	пациенту
	 
	 

	 
	 
	необходима
	 
	 

	 
	 
	помощьввыборе
	 
	 

	 
	 
	ипринятии
	 
	 

	 
	 
	решения,ко
	торое
	 

	 
	 
	будет
	 
	 

	 
	 
	соответствовать
	 

	 
	 
	ценностями
	 
	 

	 
	 
	предпочтениям
	 

	 
	 
	данногопациента
	 
	 



	Данныйуровеньпримтехслучаяхняется,когдавоснову
	 

	рекоменуклаздсмыываетсяравыйацииисследователя
	-

	экспертаилитогд,когдаобсуждтемнедопускаетемая
	 

	адекватногоприменсистдоказательствиспользуемыхния,
	 

	вклиническойпрактике.
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Таблица 2 Предикторныеуровнирекомендаций

	Уровень
	Характеристика
	Значение/описание

	 
	уровня
	 

	 
	предсказательности
	 

	А
	Высокий
	Экспертыабсолюуверетом,чпривноыо полнении

	 
	 
	даннрекомендации,наблюдаемыйэффектпочти

	 
	 
	полностьюсовпадетожидаемым.



ВУмеренный Экспертыожидают,чтоприв полненииданной

	 
	 
	рекомендации,наблюдаемыйэффектскореевсегобудет

	 
	 
	близокожида,однакисемвозможностьлючаетсяму

	С
	Низкий
	того,чтоонбудетсуществотличатьсянего. нно

	Предсказываемыйэффектможетсущественноотличаться

	Д
	Оченьнизкий
	отреального.

	Предсказаэффектакрайнениочиечастодежнонь

	 
	 
	будетотличреа. тьсяльного



Примеч:сост* всоответствиианиевлклиническиминырекомендациями

KDIGO.

Раздел1. Определениемембранопролиферативногогломерулонефрита. Терминология.

	Рекомендация 1.1. МембрангломерулпролифМБПГН()этогеннефрерическийат вныйт
	 
	 
	 

	термин («морфологическийсиндром»)
	,объединяющийгруппугл
	 
	омерулопат,имеющсходнуюий

	морфологическую картпрсветовойимикроскопиинуби
	 
	оптатов,норазличающихсяпоэтиологии,

	патогенезу,иммуногистохиультраструэлектронная( микроскопия)ческимизменениямтурным
	 
	 
	 

	почечнойпаренхимы(
	NG).
	 
	 
	 
	 

	Комментарий
	 
	 
	 
	 

	Внастоящеевремядостигнузначиуспвтеыльныехи
	 
	 
	 
	пониманииэтиологии

	особеннопатогенезаМБПГН,чтозволяетр ссматриватьданную
	 
	 
	 

	морфологическуюформукаквесьманеоднороднуюгруппузаб
	 
	 
	олеваний.

	Сохранилисьпрежниепредставленияоклиническомподразделении
	 
	 
	МБПГНна

	идиопатичснеизв( этиолескуютной
	огией)
	и вторичнфо,п мичыем

	последниеявляютпреобла.Всвязисэтим,дапрошлыхющиминныелет
	 
	 
	 

	распространМБПГНвпопуляциислвосприниматьедуетнносторожностью.
	 
	 
	 

	ПоданнымкрупныхморфологическихрегистровЗанЕпаднойропы
	 
	 
	 

	распространенностьМБПГНварьируетот4,6%до11,3%,СШАнепревы
	 
	 
	шает

	1,2%,составляяпримерно1
	—6челнам1
	лннаселения.Напр
	отив,странах

	ВосточнойЕвропы,АфрикиАзиираспространенностьМБПГНпонекоторым
	 
	 
	 

	данным остигаетчто30%,связываютбольшей
	 
	 
	распространенностью

	инфекций,преждевсег
	 
	о,вирусныхгепатиВС.Актмеиовпрныеофилактики
	 

	инфекций,по
	-видимому,объясняютнаметившуюсяпоследние15
	 
	 
	-20летявную



тенденциюкснижениюраспространенМБПГНвбольширег оновостие






	4
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	мира,темнеме
	 
	нее,МБПГН
	остается3
	-ейи4 -ойпосчетупричинойтерминальной
	 

	почечнойнед остаточностиТПН)(среди
	всехостальныхформпервичного
	 
	 

	гломерулонефрита.
	 
	 
	 
	 
	 

	Синонимамитерминамембранглопромерулонефритяв иферативныйяются
	 
	 
	 
	 

	мезангиокгломеру,апиллярныйонефрит
	 
	 
	вотечественнойлитературе
	–

	мембранознопролифегломе.П улонедпочтительнсл дуетратив ымй
	 
	 
	 
	 

	считатьтермин
	 
	– мембранглопролиферативныймерулонефрит.
	 
	 
	 

	Раздел2.
	КлиническаяпрезентацияМБПГН
	 
	 
	 
	 

	Рекомендация2.1.
	КлиническаяпрезентацияМБПГНпочечные( синдромы)идентичнапри
	 
	 
	 
	 

	идиопатичс(неизвэтиоестнойком
	логией)ивторичномвариантахзаболевания
	(1В).
	 

	Рекомендация2.2
	. Похарактеклиническойкарневозутиныпредсказатьморфожно
	 
	 
	ологический

	типМБПГН (1В).
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	Рекомендация2.3.
	КлиническдиффереаМБПГНягндолжнаостикацзначальнальноя
	 
	 
	 

	базироватьсянаполномдостоверномисключениивсехвозмвтопричинжныхричныхтабл(.
	 
	 
	 
	 
	3, 4)

	(NG).
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	Комментарий:
	 
	 
	 
	 
	 

	Несмотрянапатогенетичморфологическуюгет рогенность
	 
	 
	 
	 
	МБПГН

	клиническаяпрезентациясостороныпочекидентична.Уполбовльных
	 
	 
	 
	 
	 

	анамнотмуказаниечаютсязенанедод(авнеделино)перенесеннуюй
	 
	 
	 
	 

	инфверхнихдыхательныхкциюпутей.Врядеслучаеввыявляетсяклинический
	 
	 
	 
	 

	феномен
	–
	синфарингитическаямак
	рогематурия,чтозаставляетпроводить
	 
	 

	диффередиагсIgAнозциальный
	- нефропат.Средиклинсимптомовческихей
	 
	 

	превали:артериальнаягиперуют,ковдебютеораяензияотмечаетсяболее,
	 
	 
	 
	 
	 

	чему30%пациентов,носовременемразвиваетсяпрактическиувсехболь
	 
	 
	 
	 
	ных,

	иногдаприобретаязлокачествтечени;макроенное
	 
	 
	-
	имикрогематурия

	(практичесу 100%);высокаяпротни(еинуфротич);прогрия ессирующеекая
	 
	 
	 
	 

	снижениескоростиклубочковойфильтрацСКФ)(Ведущ. иниический
	 
	 
	 
	 
	 

	синдромвдебютезаболевания20
	 
	– 30%с
	лучаевпредставленострымили
	 

	быстропрогрессирующимнефротическимсиндромомОНС(,БПНС)В.первом
	 
	 
	 
	 
	 

	случаевозникаетобходимодиффередиагострымтьностикициальной
	 
	 
	 
	 

	постстрептокгломерулонефритом,темб ,чтолеекковым20
	 
	 
	 
	– 40%случаев

	МБПГН
	оказываетсявыс
	октиАСЛмтр
	-О,
	вовторомслучаепроводят
	 

	диффередиагс ностикуцальную
	 
	 
	– ГБМ –
	нефритом,АНЦА
	-

	ассоциированнымиваскули
	тамитромботическмикроангими
	 
	опатиями.У40
	–

	70%пациентовссамогоначаларазвиваетсянефротическийсиндресли(ег м
	 
	 
	 
	 
	 

	нет,тоубол
	 
	ьшинствабольныхонпоявляетсяпозже, 10
	 
	 
	– 20%случаев








	5
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	отмечаетсярецидивирующаямакрогематучащесинфа( ).рингитическая
	 
	 
	 

	Однакоу20
	 
	– 30%больныхудаетсязарегистрироватькак(правило,случайно)
	 
	 

	толькоизменениявобщеманалмочивв зеде
	 
	 
	сочетанпротеинуриия

	микрогематуриейцил (ндрузолимочесиндромованный)У. ойсех
	 
	 
	 

	пациентовсОНС,БПНС50%случаевпридругихвариаклинтахической
	 
	 
	 

	презентацииотмечаетсяснижениеСКФприБПНС(
	 
	– прогрессирующее)

	выявляютсямногообазны
	енартушениябулярныхфункцийснижение(
	 

	концентраминоацидннойспосо, чекбн,глюкозусти, рия
	 
	 
	 

	гиперкалиемиядр.)По.клиническойкартинепоражпочневозможнонияк
	 
	 
	 

	предсказатьтип
	МБПГН иливысказатьсяопроепричинеделенго.Чащедо( о
	 
	 

	80%вс
	ехслуч)диаевгностируетсяиммуноглобулин
	 
	-позитивный МБПГН Iтипа,

	котболелюдирымвозрастабогоип.Иммуноглобулинла
	 
	 
	-позитивный

	вариант МБПГН IIIтипавыявляется
	реже(5
	– 10%)Внастоящеевремя. сред
	и

	нефрологовсуществуетконсенсусотношении
	 
	идиопатического,

	иммуноглобулин-позитивного МБПГН Iтипареже( типаIII),диагнозкоторого
	 

	можетбытьус толькоанп исключениявлевторичныхпричинтабл(.
	 
	 
	3)В.

	клиническойкартинеС
	3-негативнойгломе,какправилоулопа,дебютиие
	 

	превалируютклини
	ко-лабораторнзаболеваниясимптосн мвногоытабл(.
	 
	4)в

	сочетанииострымповреждпочек,чащевсего,формениемБПНС.Толькопо
	 
	 
	 

	истечострогопе,нприодаисоединяютсявысокаяпротеинурия,
	 
	 
	 

	микрогематуилиформируетсянефсиндромотическийия.
	 
	 
	Клиническая

	диагностика болезниплотныхдепозитов
	 
	(БПД) облегчается,еслипомимо
	 

	почечнсиндромов,выявляютассоциированныехвидетояния
	 
	 
	 

	приобретечастичлиподистрофиин/илиноймакулясетчаткитрофииной
	 
	 
	 

	глаза (см.далее)
	.
	 
	 
	 

	Раздел3.
	Морфологическаяиммуноморфологическая
	 

	диффередиагностикаМБПГНциальная
	 
	 
	 

	Рекомендация3.1.
	ДлядиагностикиМБПГНв
	соответствиимировымистандартами
	необходимо

	сочетаниенесколькихмет рфологическогодовисследоваприжб оптатовзнияенных
	 
	 
	 

	почечнойт
	кани,имен
	но:световоймикроскопии,иммуно
	 
	морфологии,ультраструктурного

	анализа(
	 
	трансмиссионной электронноймикроскопии)
	 
	(NG).
	 

	Рекомендация3.2.
	Дляпроведениясветооптическогоиссл дованияфробиоптатов
	 
	необходимо

	провослеокрдитьующсрезахнпарафиновыхаск :гематоксилин
	 
	ом
	иэозином,

	трихромокраскапоМ ,ПАСльнаяссону
	-реакция,Конго
	-р,окртнэластскаволокнаические
	 

	фибрин(
	AFOG) (1А) .
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	Рекомендация3.3.
	Для иммуноморфисследологическогован
	иянеобходимоиспольз вать
	 
	 
	 

	следующиеантителадлявыявледиагзначостияэпимыхтчески
	 
	 
	 
	опов: IgA, M, G, легкиецепи
	 

	лямбда,каппаифибриноген,фракциикомплемента
	 
	 
	C3, C1g, C2 иС
	4 (2В) .
	 
	 
	 

	Рекомендация3.
	4. Наоснованииданныхультраструктуанаэ( ектроизамик) носкнойогопии
	 
	 
	 
	 
	 

	следуетразличать:мембранглопролиферативныймерулонефрит
	 
	 
	I типа,болезньплотных
	 
	 
	 

	депозитовмембранглопролиферативныймерулонефрит
	 
	III типа(
	1А) .
	 
	 
	 

	Рекомендация3.
	5. Морфологическую диффередиагМБПГНнпроводятостикуциальнуюна
	 
	 
	 
	 

	основанииданныхиммун
	 
	оморфологии иэлектронноймикроскопии(
	1А) .
	 
	 
	 

	Рекомендация3.
	6. Результатомморфологическойдиффередиагдолжностатьостикициальной
	 
	 
	 
	 
	 

	установлениеследующихпатогенетическихвариантовМБПГ
	 
	 
	Н:иммуноглобулин -позитивный,С3
	-

	позитивныйМБПГН
	 
	I или III типов,иммуноглобулин
	-негативный,С3
	-позитивныйМБПГН
	I
	или III

	типов болезньплотныхдепозитов,
	 
	иммуноглобулин- и С3 -негативный МБПГН (1А ).
	 
	 
	 

	Рекомендация3.7.
	Припроведеиммуноморфисслинедобхсчитатьлваногическогодямо
	 
	 
	 
	 
	 

	диагностичезначимыминтенотложспродуивностькиеаиммуноглобулиныаияктации
	 
	 
	 
	A, M,

	G вструктурахгломерул≥2
	+ какприфлуоресцентной,такиприсветооптическойпроходящем(
	 
	 
	 
	 

	свете)микроскопияхиммуноглобулин(
	 
	-позитивныйвариантМБПГН)Ос. альныерианты
	 
	 
	 
	 

	интенсивностиотложпродуаиммуноглобулиныаияктациименее(
	 
	 
	 
	2+)следуетсчитать
	 
	 
	 

	негативными(
	иммуноглобулин-негативныйвариантМБПГН)
	(2В) .
	 
	 
	 
	 

	Рекомендация3.8.
	Припроведеиммуноморфисслинедобхсчитатьлваногическогодямо
	 
	 
	 
	 
	 

	диагностичезначимыминтенотложспродуивностькиеаС3аияфракциютации
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	комплементавструктургломерулх
	 
	 
	≥2+ какприфлуоресцентной,такиприсветооптической(
	 
	 
	 

	проходящемсвет
	 
	е)микроскопияхС3(
	-позитивныйвариантМБПГН)Ос. альныерианты
	 
	 
	 
	 

	интенсивностиотложпродуаиммуноглобулиныаияктациименее(
	 
	 
	 
	2+)следуетсчитать
	 
	 
	 

	негативнымиС(3
	 
	-негативныйвариантМБПГН)
	 
	(2В) .
	 
	 
	 
	 
	 

	Рекомендация3.
	9. Приотсутствиивозможностипроведения
	 
	ультраструктурного
	анализа

	(электронноймикроскопии)
	, морфолдиагноздолженбытьгическийсформулированнаосновании
	 
	 
	 
	 

	данныхсветовоймикроскопиииммуно
	 
	 
	морфологии (2В) .
	 
	 
	 
	 

	Рекомендация3.
	10. Поданнымсветовоймикроскопиииммуно
	 
	морфологии следуетразличать
	 
	 

	тривариантаМБПГН
	 
	(2В) :
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	•иммуноглобулин - иС3
	-позитивныйМБПГН;
	 
	 
	 
	 
	 

	•С3 -гломерулопатия;
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	•иммуноглобулин - иС3 -негативныйМБПГН.
	 
	 
	 
	 
	 

	Рекомендация3.
	11. ТерминС3
	 
	-гломерулопатияозначаетиммуноглобулин
	-негативный
	иС3
	-

	позитивныйМБПГН,включающийформы2 МБПГН,которыепридальнейшемультраструктурном
	 
	 
	 
	 
	 

	анализемогутбытьуточненыкак:иммуноглобулин
	 
	 
	-негативный,С3
	-позитивныйМБПГН
	I
	или III

	типа ли болезньплотныхдепозитов
	 
	(1А) .
	 
	 
	 
	 
	 

	Комментарий.
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	Главныеморфологическ
	иепризнаки
	световоймикроскопиипредставлены
	 
	 
	 



пролиферациейклетокосновноговещм зангиумастваутолщениемстенок капилляровбазальныхмембран( ),которыечастоподвергаются псевдсобразованирасщеплениюдвухконтурнбазальныхмембранх
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	(феноментрамвайной« линии»)Механи. образоввторойбазальноймния
	 
	 
	 

	мембранысвязываютинтерпвнедрением( отростков) зициеймезангиоцитов
	 
	 
	 

	субэндпространстелиальное
	тво,г
	деонивкооперациисэндотелиоцитами
	 
	 

	продуцируютносновоевеществон рой
	 
	расположеннойвнутри
	 

	интракапиллярной мембраны.
	 
	 
	 

	Помимопролиферациире
	зидентныхклеток,отмечаетсяинфильтрацияклубочков
	 
	 

	нейтрофиламимакрофагамиэкссудат( компонентвоспалительнойвный
	 
	 
	 

	реакции)Важно. отметить,чтостепеньвыраженности
	 
	пролиферативных
	и

	экссудативных измененийможетварьировотслучаякслучаю.Т,в кть
	 
	 
	 

	некоторыхнаблюде,указаизменениямогутияхыеоситьфокхальныйрактер
	 
	 
	 

	(т.е.частьклубможетстачковинтактн)атьсяПолагают. ,чтвэтомслучаей
	 
	 
	 

	можноговоритьдебютезаболе
	 
	вания.Вдругихнаблюдениях,от
	мечаемыхчаще
	 

	всего,морфологическиеизменения
	 
	носят диффузныйхарактер.Описанытакже
	 
	 

	случаирегрессадиффузизмев ненийых
	 
	фокальные,на,прил мерквидации
	 

	вторичнойпричиныгломеру.В в10%случехопатииев
	 
	 
	МБПГН могут

	регистрироватьсяпол
	улунияболее
	чемв клубочков50%,какотображение
	 
	 

	выраженности активности пролиферативно-экссудативнойреакции.Какправило,
	 
	 

	вэтомслучаеклиничотмечаетсябыстропрогрессирующийскинефритический
	 
	 
	 

	синдромБПНС( ).
	 
	 
	 
	 
	 

	Выраженныепролиферат
	ивныеизммезангиумененияочастоеньведутк
	 
	 

	раздпетелькапилляровлениюклубочковнаотдельныепучки
	 
	 
	(лобулы)
	,

	придающиегломеруледольчатуюструктуру.Ранееподобныеизмен ния
	 
	 
	 

	классифицироваликакособуюформу
	 
	МБПГН – лобулярную.Внашидн
	 

	лобуляциягломерул
	считаетсяоднимизвариантеченияпатологическогов
	 
	 

	пр,оцетражающегостепеньсавыраженностипролиферативнойреакции,
	 
	 
	 

	возможно,ассоциирующ
	егосядлительченостьюия
	МБПГН.Помере
	 

	дальнейшегопрогресси,зоныгиперованиямцеллюлярности
	 
	езангиума

	замещаются
	матриксомразвивается
	склерозклубочка.Вэтойстадии
	 
	 

	патоморфологизменемогутимитнияодулярныйческиероватьдиабетический
	 
	 
	 

	гломерул.Изменениявсосуотрсклероздалижаютхиельностьяжесть
	 
	 
	 

	теченияартериальнойгипертензии.Мо
	 
	рфологичизменклетосниякие
	 
	 

	канальцевиинтерстицияобычновыраженызначительно,какправил,не
	 
	 
	 

	коррелируютсгломерулярпораже,ноассоциируютсянвклиникеиямиыми
	 
	 
	 

	дисфункциейпочек.Болеедетхарактеристикальнаяморфологических
	 
	 
	 

	измененийпри
	МБПГН возможнатолькоприультаструктурномнализе,который
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	позволяетвыделитьтрипа
	 
	 
	МБПГН.При I типе
	МБПГН приэлектронной

	микровыявляютсясубэндотелиальнмезангиальныекопии депозит.При
	 
	 
	 

	МБПГН II типаотмечаютсяинтрамэл мбранозныектронноплотныед
	 
	епозиты,

	которыемогутпридаватьмембраневидсвязки«колбасы»,такжеприсутствуют
	 
	 
	 

	мезангиальныедепозиты.При
	 
	 
	МБПГН III типапомимосубэндотелиальных,
	 

	регистрируютсясубэпителиальныесубподоцитарные( )депози( ип
	 
	 
	 

	Burkholder’a),врядеслучаевнабазальноймембфорвыростыанемируются
	 
	 
	 

	околосубэпителдепозморфологическая( альныхтовкартинанапоминает
	 
	 
	 

	мембраннефр),сочетзпатснауюличющнтраиемсяембранозных
	 
	 
	 

	отложенийкак(при
	 
	II типе МБПГН),Послепридниеают
	lamina densa неровный

	видподтип(
	Strife’a и Anders’a).
	 
	 
	 

	Подчеркнем,чтоп
	 
	рисветовоймикроскопииотсутствуюткакие
	 
	-либо

	типичныеморфолпризнаки, озволявшиегическиебыпрогнозировать
	 
	 
	 

	диагностикуодногоизтрехтипов
	 
	 
	 
	МБПГН приэлектронноймикроскопии.
	 

	Болеето
	го,при
	БПД тольков25%случаевприсветомикроскопиивыявляютсяой
	 
	 

	типичныеризнаки
	 
	МБПГН (описанныевыше); диагностируется44%
	 
	 

	мезангиальнопргломерулонеф,в 17%лифемерулонефритс а ивный
	 
	 
	 

	полулуниями,в11%
	 
	- острыйэкссудативно
	-пролиферативныйгломерулонефрит,

	ав3%случаевморфологичепризнакинеподдкласются.киефикации
	 
	 
	 

	Многиеисследотакжеобращвниманиеателисуществованиеютмножества
	 
	 
	 

	переходныхтиповприэлектронной
	 
	 
	микроскопии,означ,чтодажеющих
	 

	ультраструктурныйанализне
	 
	гарантируетокончательдиагноза.Именного
	 
	 

	поэтомувосновусовременнойклассификацииМБПГНбылиположенысведения
	 
	 
	 

	обиммунопатогенезе,
	 
	которыхможносуподитьанным
	иммуноморфологии

	(иммуногистох)срезбипочкптатов. имии
	 
	 
	 
	 
	 

	Наоснованиианализа
	 
	 
	отложенийдепозитов()
	вбиоптате
	почки

	иммуноглобулинов
	 
	фракций комплементавыделяютиммуноглобулин
	-

	позиммуногтивный
	 
	лобулин-негативныйМБПГНРис(.
	1).
	 

	Наличиеиммуноглобулинов
	иС3
	-фракциикомплемента
	указываетна

	иммунокомплексныйвариант
	 
	МБПГН,ко торыйхарактеризуетсяактивацией
	 

	системыкомпколементаассическпути.Вследствиеэтого,помимоу
	 
	 
	 
	 

	глобулиновС
	3-фракции комплемента впочечномбиоптате
	,выявляютфракции
	 

	комплементаС1
	q,С
	2,С
	4,харадляктерныелассическогопутиактивации
	 
	 

	комплемента.
	Прииммуноглобулин
	-негативномМБПГН,выявление
	 

	положительнойреакциинаС3
	 
	 
	-фракциюкомпотсутствиирилементафракций
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	С1 q,С 2,С 4 буказыватьдетнаактивациюкомпальтолемпутие.рннтативному
	 
	 
	 

	Уженаоснованииэтихданных
	возможносформули
	роватьпредварительный

	диагнозС
	3-позитивнойгломерулопатии
	илиС3
	-гломерулопатии,которыйдалеес

	помощьюэлектронноймикрбытьжетскуткакСпиичнен
	 
	 
	 
	3-МБПГН I или III

	типаболезньлиплотныхдепозитов
	(Рис.
	1).
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	Учитываяобсто,чтопрительство
	 
	БПДсветомоптическаярфологическая
	 
	 

	картинаможетневключхардляаМБПГНктерныхтьпризнаковсм.выше( ),
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	допускаетсяпостановкадиагнозаС3
	 
	 
	-гломерулопатии,однакоподчеркнемеще
	 
	 
	 
	 

	раз,чтоприэтомдолжныотсутствоватьотложенияиммуноглобулинов,С1
	 
	 
	 
	 
	 
	g иС4
	 

	фракцкомплемента,интенсивностьйотложпродуаСаияктации
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	3-

	фракциюкомплементадолжсостменеевлять2+.
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	Отсутствие

	иммуноглобулиновприиммуноморфисследологическомвании
	 
	 
	 
	 
	 
	инегативная

	реакциянаС
	3-фракциюкомплемента
	(менее2+)
	позволитд
	иагностироватьС
	3-

	негативнуюгломерулопатию
	.
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	Раздел4.
	Клинико-патогенетическая лабордиагностикаМБПГНторная
	 
	 
	 

	Рекомендация4.1.
	 
	ПодтермидиномопатическийМБПГНследуетподразумевать
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	иммуноглобулин- и С3 -комплемент-позитивныйвариантМБПГН
	 
	I
	или
	III типов неизвестной

	этиологии (1А) .
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	Рекомендация4.2.
	 
	Иммуноглобулин-негативный,С3
	-позитивный МБПГН I или III тиболезньпа
	 

	плотныхдепозитовобусловленынаследственнымиилиприобретеннарушесистемеымииями
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	альтернативногопутиактивациикомплемента
	 
	(1А) .
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	Рекомендация4.3.
	 
	Клинико-патологическаядиагностикаразличныхвариантовМБПГНдолжна
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	включатьопределениеобщегоур
	 
	 
	овнясывороточногок
	 
	омплементаСН(
	50),атакжеегофракци
	й в

	сывороткекрови:С3С4
	 
	(1А) .
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	Рекомендация4.4.
	 
	НормальуровеС4 ныйь
	 
	фракциикомплементасв детельствуетоб
	 
	 
	 

	альтернативномпутиактивациикомплеиммуноглобулин( ента
	 
	 
	 
	-негативный,
	С3-позитивный

	МБПГН),аснижениеегок
	 
	 
	онцентрации
	– оклассическомпутиактивациикомплемента
	 
	 
	 
	 

	(иммуноглобулин -позитивный,
	С3-позитивныйМБПГН)В.
	 
	обоихуказаслучаясниженныхобщий
	 
	 
	 

	уровеньсывороточногокомплементаСН(
	 
	50)иег
	о С3
	-фракции (1А) .
	 
	 
	 
	 

	Рекомендация4.5.
	 
	Дляболееполнсужденияпатогенезегоиммуноглобулин
	 
	 
	 
	 
	-негативного,С3
	-

	позитивнгоМБПГН
	 
	I или III
	типбоплотлезнивдепозитовыхеобходимо
	 
	 
	 
	 
	определятьв

	сывороткекровититрС3
	 
	-нефритическфактора,исследоватьур го
	 
	 
	овеньрегуляторпротеиновых
	 

	альтернативногопути
	активации омплемента:факторыН,
	 
	I, В,пропердин
	(1А) .
	 
	 

	Рекомендация4.6.
	 
	ИммуноглобулиниС3 -негативныйвариантМБПГНследуетрассматривать
	 
	 
	 
	как

	репаративнуюфазувоспалитпр, цбуесльногопервичнымсаловленногоповреж
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	дением

	эндотелиоцитовтабл(
	 
	4) (2В) .
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	Рекомендация4.7.
	 
	ПрииммуноглобулинС3
	-негативномвариантеМБПГНконцентрация
	 
	 
	общего

	уровнякомплеменсыворокровиСН( таке
	 
	 
	50)иегофракцийС(3,С4)неменяется
	 
	 
	(1А) .
	 

	Комментарий
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	 

	ИммуноглобулинкомплементпозитивныйвариантМБПГН
	 
	 
	 
	 
	I и III типовРис(.
	1),

	какпра,носитвилоторичныйхарактерсвязанхроантигенемиейической
	 
	 
	 
	 
	 
	 
	,



цирвкуляцровиаутоикоеймилимунныхплексовотложениемгломеруле

моноклональныхи ммуноглобулинов. Всравнительно редкихслучаях,когдане

удаетсяустановпричхроническойуантигенемиить,подтвердить
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