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Активация системы комплемента в циркуляции 
либо на клеточной поверхности

Плазма

Эндотелиальная клетка

B, D H, I



плазма Клеточная 
поверхность

Накопление С3 Повреждение 
собственных клеток

DDD С3 - GP аГУС

B, D, P
H , I



С3

С3b С3bBb

С3bi

B

P

D

H

i



С3

С3b С3bBb

С3bi

B

P

D

H

i

CFHRP

Мутация С3

С3 Nef

DDD C3-GP



Причины С3-гломерулопатии

С3-нефритический фактор Анти-СFH-антитела

Мутация СFH Gain of function мутация-С3



Эндокапиллярная пролиферация, утолщение и 
удвоение БМ

Регенерация эндотелиальных клеток  ремоделирование БМ

Иммунные 
комплексы

Парапротеины

Субэндотелиальные депозиты

повреждение эндотелиальных клеток

активация системы комплемента

С3



Мембранопролиферативный ГН



МПГН

Ig ± C3 негативно C3 изолированно

Ig позитивный
МПГН

аутоиммунный

Моноклональные
гаммапатии

Ассоциированный 
с инфекцией

Хр ТМА Комплемент-
опосредованный

МПГН

DDD C3-GP

Другие формы
комплемент +

МПГН

МезПГН ПГН



МезПГН ЭКГНПГН

Sethi S Fervenza F Kidney Int 2012

С3- гломерулопатия: морфологические профили

Sehi S Kidney International (2009) 75, 952
Bomback A et al. Kidney International (2018) 93, 977–985
Wani Nephron (2020) 144:228 
Zair Ped Nephrol (2021) 36:601

МПГН         ПГН       МезПГН ЭКГН   Склероз
С3-ГН 60-70% 5-15%       15-20%     5-10%.   5-10%

DDD 35-50% 10-20%       25-35%     5-10% 10-15%

ОНС ±НС ИМС БПГН ПН



Индексы активности и хронизации Факторы прогрессирования С3 ГП

AS Bomback et al. Kidney International (2018) 93, 977–985



Thomas, S et al. “Current concepts in C3 glomerulopathy.” Indian 
journal of nephrology vol. 24,6 (2014): 339-48. 

Патофизиология С3-гломерулопатии



Факторы прогрессирования С3-ГП

AS Bomback et al. Kidney International (2018) 93, 977–985



С3-гломерулопатия, ассоциированная с ПИГН

Sethi S Fervenza F Kidney Int 2013

С3 ПИГН

Выступающий
Заметки для презентации
. Top panel shows normal balance of complement-regulating proteins (red triangles) and complement factors (yellow oval structures). After the development of postinfectious glomerulonephritis, there is activation of the alternative pathway of complement represented by the increase in complement factors. After resolution of the infection, the complement cascade is quickly brought into control with restoration of balance. Lower panel shows ‘atypical’ postinfectious glomerulonephritis due to the disruption of the complement cascade that results in a ‘persistent’ and ‘slowly resolving’ glomerulonephritis. Antibodies to complement-regulating protein (inverted Y structures) or mutation/polymorphisms in complementregulating proteins (striped triangles) result in continual activation of the complement cascade after an infection. In case of ‘slowly resolving’, ‘atypical’ postinfectious glomerulonephritis, the complement cascade is slowly brought under control, whereas in ‘persistent’ atypical postinfectious glomerulonephritis, the complement cascade is continually activated, even after resolution of the infection





Диагностический алгоритм при ГН с доминированием С3 фрагмента комплемента

C3 glomerulopathy: consenus report
Pickering M. et al, Kidney Int 2013 

ГН с преобладанием С3 фрагмента 
комплемента

Постинфекционный ГН С3-гломерулопатии Другое

Болезнь плотных 
депозитов

С3-
гломерулонефрит

Генетически 
детерминированные 

формы
NOS NOS

Генетически 
детерминированные 

формы



С3-Гломерулопатия при моноклональных гаммопатиях

Автор Публикация Вариант ГП n МГПЗ (%)

Sethi S et al 2010 
Am J Kidney Dis 56 (5) 
977-982

DDD N=14
(>49 лет)

71%

Zand L. et al 2013 
Am J Kidney Dis 62(3) 
506-514

C3 GN N=32 31% (любой возраст)
60% (>49 лет)

Lloyd I et al 2016
Clin Kidney J 9(6):794-799

C3GN (9)/DDD (3) N=12
(>49 лет)

83%



Нарушение регуляции системы 
комплемента по 

альтернативному пути

Мутация 
регуляторных 

факторов

продукция а/т к 
С3-конвертазе  

(С3-НФ)

парапротеинемия

продукция а/т к 
фактору Н и В

ПИГН

C3-
гломерулопатия

Комплемент-
опосредованный

МПГН

DDD



Сравнительная характеристика ИФ метода  на 
замороженных и парафиновых срезах

С3 PGNMD



Гетерогенная структура С3-гломерулопатии

Zipfel P.F. et al., Mol Immunol 2015
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