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МГРЗ: определение Консенсуса
Моноклональная гаммапатия ренального значения –
патологическое состояние, обусловленное пролиферацией клона В-клеток или плазматических 
клеток, не достигающего критериев, требующих лечения, но продуцирующего нефротоксичный 
моноклональный иммуноглобулин (ИГ), что приводит к специфическому повреждению почек с 
неуклонным прогрессированием ренальной дисфункции и ухудшением прогноза болезни
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Распространенность и структура МГРЗ

• Данные литературы – Herrera GA, 2014: 2,5% (из 5410 нефробиопсий -126 случаев) 

• Данные НИИ Нефрологии - 4,5%               75% AL-амилоидоз

• Данные ГКБ им.С.И.Боткина – 2,8%  - 75% AL-амилоидоз

• Данные клиники им. Тареева – 3,4% - 56% AL-амилоидоз

Неамилоидные варианты МГРЗ

?



Структура неамилоидных вариантов МГРЗ

N=187 (0,7% от всех выполненных нефробиопсий 1999-2017)
AL- амилоидоз – 77%
Не амилоидные варианты МГРЗ
Болезнь отложения легких/тяжелых цепей – 9,6%
Пролиферативный ГН с отложением МIg – 5,3%
Криоглобулинемический ГН – 3,7 %
Проксимальная тубулопатия, асс. с ЛЦ – 1,1 %
Фибриллярный ГН – 1,1%
С3-гломерулопатия – 0,5%

N=41 (5 центров UK/ Ireland 2004-2017)

Не амилоидные варианты МГРЗ



Почечный прогноз при неамилоидных формах МГРЗ

Zand, 2015

Khera, 2019

AL- амилоидоз 

Другие МГРЗ

Yu, 2019



Цель ретроспективного исследования

- анализ распространенности, структуры и 
почечного прогноза при неамилоидных
вариантах МГРЗ на примере опыта клиники 
нефрологии ПСПбГМУ им. акад. И.П. Павлова



Пациенты и методы

Морфологическое исследование 
почечной ткани (2011-2018)

n=1580 

Критерии МГРЗ
- наличие клона В-клеточной 
линии, не требующего начала 
специфической терапии по 
гематологическим показаниям
- морфологически 
верифицированное поражение 
почек, опосредованное 
продукцией моноклонального 
белка

Морфологическое исследование 
почечной ткани:
Световая микроскопия
(гематоксилин/эозин, ШИК-реакция, 
серебрение по Джонсу, Конго-рот, 
трихромальная окраска по Массону, 
окраска на эластические волокна)

Иммуноморфология (ИФ/ИГХ панель 

антител к IgA, IgM, IgG (типирование 

IgG), IgD, kappa, lambda, С3, С1q)

+ дигестивные методики демаскации 

антигенных эпитопов

Ультраструктурное исследование 

AL-амилоидоз
n=55

Неамилоидные формы МГРЗ
n=17

Распространенность

Спектр

Характер терапии

Гематологический ответ
в зависимости от типа MIg:
- Легкие цепи, IgG, IgA 
- IgM-MGUS 

Почечный ответ

Критерии почечного ответа по рСКФ: 
i) Нет ответа – снижение рСКФ>25 % от 

начального уровня или начало 
ЗПТ

ii) Наличие ответа – повышение рСКФ
>25 % от начального уровня или
прекращение ЗПТ

iii) Другие случаи – стабильная 
функция почек. 

Почечный ответ по протеинурии (СПБ): 
снижение СПБ >30% от начального уровня 
при стабильной функции почек

Почечный прогноз 

Почечный исход - начало ЗПТ 
или рСКФ<15 мл/мин/1,73м2 на 
момент конца наблюдения

Почечную выживаемость 
оценивали методом Каплана-
Мейера

МГРЗ (n= 72)

Медиана периода 
наблюдения составила 

12 (2; 22) месяцев



Результаты

БОЛЦ; 5; 
29%

ПГНМИГ; 3; 
17%

ТМА; 3; 
18%

С3-ГП; 2; 
12%КриоГН; 2; 

12%БОЛЦ+ПТЛ
Ц; 1; 6%

Фибрилляр
ный ГН; 1; 

6%

Показатель МГРЗ (n=17)

Пол ж/м 5/12

Возраст, г (m±SD) 53±10

рСКФCKD-EPI, мл/мин/1,73м2 (M, 25-

75%)

46 (21; 61)

СП, г/сутки (M, 25-75%) 8,4 (2,2; 17)

Альбумин сыворотки, г/л, (M, 25-

75%)

28 (23; 32)

% плазматических клеток по 

данным миелограммы,  (M, 25-

75%)

1,9 (1; 4,8)

Парапротеин сыворотки, г/л

(M, 25-75%)

1,56 (0,16; 

5,95)

Парапротеин мочи, г/л

(M, 25-75%)

0,3 (0; 1,56)

Тип парапротеина, %

IgG/k

IgM/k

k

23,6

17,6

58,8

СпектрРаспространенность – 1%



Результаты: характер лечения пациентов с МГРЗ и 
гематологический ответ 

n=17

Гематологический ответ, % МГРЗ

Полный ответ 20

Очень хороший частичный ответ 0

Частичный ответ 26,7

Стабилизация 20

Прогрессия 0

Умерли, % 0

Выход из-под наблюдения, % 33,3
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Почечный ответ у пациентов с МГРЗ и почечный прогноз 
n=17

Почечный ответ по рСКФ МГРЗ 

Прогрессирование 

дисфункции, %

0

Улучшение функции, % 20

Стабильная функция почек, % 80

Наличие ответа по 

протеинурии, %
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0

5

10

15

20

25

30

35

С
ут

о
чн

ая
 п

р
о

те
и

н
ур

и
я 

г.

На момент Д-за В конце наблюдения

Почечный ответ по протеинурии: 
индивидуальная динамика

0 12 24 36 48 60 72 84 96 108 120 132 144 156

Время от биопсии почки, мес

0,0

0,1

0,2

0,3

0,4

0,5

0,6

0,7

0,8

0,9

1,0

К
у
м

у
л

я
ти

в
н
а
я
 п

о
ч
е
ч
н
а
я
 в

ы
ж

и
в
а
е
м

о
с
ть

, 
%

 AL-амилоидоз (n=55)

 Другие варианты МГРЗ (n=17)

p Log-rank =0,72



Выводы
1) Неамилоидные варианты МГРЗ – морфологически разнородная 

группа, составляющая небольшую долю в структуре общей 
ренальной патологии

2) Среди неамилоидных форм преобладает болезнь отложения легких 
цепей, также могут быть случаи сочетания различных форм

3) Диагностика неамилоидного варианта МГРЗ требует       
полноценного морфологического исследования почечной ткани и 
гематологического обследования

4) Неамилоидные варианты МГРЗ ассоциированы с неблагоприятным 
почечным прогнозом, сравнимым с таковым при AL-амилоидозе 
почек

5) МГРЗ требует мультидисциплинарного подхода для своевременной 
диагностики и обязательного лечения таких пациентов, что 
позволяет улучшить прогноз в отношении функции почек и 
препятствует прогрессированию клональной пролиферации


