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Этиологический фактор?

Реактивная
моноклональная

пролиферация

ЛПЗ :
В-клеточные
Плазмоцитарные 

Моноклональный иммуноглобулин
(парапротеин)

Моноклональная
гаммапатия
неопределенного
значения 
(MGUS)

Органное поражение

Системное Изолированное
в т. ч. – почек (MGRS)

Этиологический фактор?

Нарушение функции В-лимфоцитов/плазматических кеток,
или «плазмоцитарная дискразия»

(Парапротеинемия)
(Парапротеинемические нефропатии)

ЭФ белков крови и мочи
ИХА белков крови и мочи
Free-Light-Chain-тест
Стернальная пункция
ТрепаноВх костного мозга
(!) Вх органа
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PP ???
ММ ≈18%

PP >70%
ММ ≈40%

PP ≈30%
ММ редко

ММ ≈90%

PP >80%
ММ ≈50%

PP >90%

PP <70% 
ММ ≈30%

PP <20%

Катамнез (!)



ПАРАПРОТЕИНЕМИЧЕСКИЕ
НЕФРОПАТИИ

AL-амилоидоз

системный
изолированный

Цилиндровая 
моноклональная

нефропатия
Bence Jones’s

Моноклональная
тубулопатия

(приобретенный
синдром Fanconi’s)

Болезнь
отложения

моноклональных
иммуноглобулинов 

(MIDD)
системная

изолированная

ГН с
не-амилоидными
организованными
моноклональными

депозитами

LC, LHC, HC

Внеклеточный
матрикс

Базальные
мембраны

LC, LHC, HC

Базальные 
мембраны

(TBMs, GBMs, ММ,
PTCBMs, SMBMs)

LC 

Просветы 
канальцев

LC

Цитоплазма
эпителия 
канальцев

- Пролиферативный с
депозитами IgG/LC
- Криоглобулиновый
(Cryo-I)
- Иммунотактоидный
- Фибриллярный

NB!
- Часто являются клиническим 
дебютом ЛПЗ

- В ткани почки возможны любые 
сочетания нескольких 
гистологических вариантов

(!) Физико-химические 
свойства парапротеина

ИФ определяет гистологический диагноз!







М : Ж ≈ 2 : 1
30% моложе 50 лет
#
ОПН 
ХПН
Протеинурия ≈ 60%
- Нефротическая ≈40%
- Нефротический синдром
↓[C] при HCDD/𝛾
#
На момент Вх/диагноза:
ММ ≈40%
ИХА(+) ≈70%
FLC-тест ≈90% нарушено «𝜅/𝜆»
(!) В 15-30% случаев 
парапротеин не поддается 
лабораторной детекции

Болезнь отложения моноклональных иммуноглобулинов (MIDD)
локализация – базальные мембраны

LCDD
75%

HCDD
15%

LHCDD
10%

𝜅 𝜆

60-80% 20-40%

> 𝛾>>𝛼>>𝛿

>> >

СМ – факультативные изменения(!):
Нодулярная гломерулопатия 60-70%
Редко – картина МПГН; полулунный ГН
Утолщение ТБМ / ТИФ
Утолщение БМГК / Артериолосклероз
ИФ – обязательные изменения(!):
Линейная экспрессия патологической цепи
- в ТБМ (облигатный признак)
- в ГБМ и/или БМГК (факультативные)
- Для LC – рестрикция второй легкой цепи 
ЭМ – факультативные изменения(!):
Мелкогранулярные электроноплотные 
депозиты 



PAS, x200

Jones, x100



PAS, x200



PAS, x200



PAS, x200











Патологическая цепь

Рестрикция 



х 7’500х 7’500



Преимущественно >50 лет
#
Протеинурия >95%
Нефротический синдром ≈40%
Почечная недостаточность
#
На момент Вх/диагноза:
ММ/ЛПЗ ≈20%
ИХА&FLC более чувствительны, 
чем при MIDD 

AL-Aмилоидоз
локализация – внеклеточный матрикс 

AL
>90%

AHL
5%

AH
1%

𝜆 𝜅

>70%

>

>> >

СМ:
Congo-позитивные депозиты(!)
ИФ:
- Гомогенная экспрессия патологической цепи 
в депозитах амилоида
- Для LC – рестрикция второй легкой цепи 
ЭМ:
Фибриллярная ультраструктура
Фибриллы 7-12 nm в диаметре

<30%

NB! Для типирования амилоида должен выполняться весь имеющийся 
в арсенале лаборатории спектр ИГХ/ИФ-реакций



СМ

• Конго-красный (6-9 𝜇m) 

+ поляризация

+ зеленый ИФ-фильтр

• Тиофлавин T&S

• Кристалвиолет, анилиновый синий и др.

ИГХ

• ИФ- и ИП-реакции с антителами к разным типам амилоида, к легким и 
тяжелым цепям Ig

• SAP – дополнительная верификация наличия амилоида (не типирование)

ЭМ

• Фибриллы 7-12 nm в диаметре, хаотично расположенные

• Иммуно-ЭМ (а/т коньюгированы с частицами золота)

Масс-спектрометрия и протеомика

• Лазерная микродиссекция (LMD)

• Тандемная масс-спектрометрия (MS)

Чувствительность Вх-локализаций  

Почка (>90%) > ЖКТ > Печень > ПЖК/Ротовая полость (<20%)



х 10’000

PAS, x400 Masson’s, x400

Jones’, x400



Congo-Red, x100Congo-Red, x200



Lambda

Kappa Lambda

Kappa

AL/κ-АмилоидозAL/λ-Амилоидоз



Ценность диагноза –
его своевременность!



<1% – гиподиагностика(?!)
#
- Приобретенный синдром 
Fanconi’s – чаще для 
кристаллической формы
- Медленная прогрессия ХПН
#
На момент Вх/диагноза:
MGUS (+/-)
BJ-протеинурия (+/-)
ЛПЗ (+/-)
ММ (+/-)

Моноклональная проксимальная тубулопатия (LCPT)
локализация – цитоплазма эпителия канальцев

LC

𝜅 𝜆>>>

СМ:
Включения в цитоплазме эпителия канальцев
PAS(-), Jones’(-), Masson’s (+/-)
Кристаллы / Фибриллы / Капли
ИФ – обязательные изменения(!):
- Гранулярно-капельная экспрессия 
патологической легкой цепи в цитоплазме 
эпителия канальцев
- Рестрикция второй легкой цепи 
ЭМ:
- Кристаллы 
- Фибриллярные агрегаты
- Без определенной суборганизации



PAS, x400

Норма; PAS, x200



Jones’, x200

Норма; 
Jones’, x200



Jones’, x400

Jones’, x100



Masson’s, x200

Masson’s, x400



Masson’s, x400



Masson’s, x200



Lambda

Kappa

Kappa

Lambda



Фото Arthur H. Cohen



М > Ж
Частота развития у пациентов 
с ММ 30-50%
#
ОПН
Протеинурия
ХПН
#
Состав цилиндров:
- LC 
- Уромодулин Tamm-Horsfall’s
#
Факторы риска:
Дегидратация, диуретики, 
гиперкальциемия, НПВП, 
контрасты, инфекции
#
На момент Вх/диагноза:
MM ≈90%

Моноклональная цилиндровая нефропатия Bence Jones’ (BJCN)
локализация – просветы канальцев

LC

𝜅 𝜆>>
3 : 1

СМ:
- Цилиндры PAS(-), Jones(-)
- Геометрическая фрагментация
- Изрытые края, разломы  
- Кристаллоидные конгломераты
- Гигантоклеточная реакция
ИФ – обязательные изменения(!):
- Экспрессия патологической легкой цепи
- Рестрикция второй легкой цепи
(!) В «старых» цилиндрах – ненадежно
В норме kappa=lambda=(3-4+)
ЭМ:
Иммуно-ЭМ  



Jones’, x40



PAS, x40 Masson’s, x40



PAS, x100

H&E, x100



Masson’s, x100

Masson’s, x100



Kappa

Lambda
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(!) Физико-химические 
свойства парапротеина
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LCDD & LCPT / Lambda

LCDD & BJCN / Kappa

ЧАЩЕ:
LCDD & LCPT
LCDD & BJCN
BJCN & LCPT
LCDD & LCPT & BJCN

РЕЖЕ:
AL & LCPT
AL & LCDD 
AL & BJCN
AL & LCDD & LCPT
AL & LCDD & LCPT & BJCN


