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Íåàìèëîèäíûå ôîðìû ãëîìåðóëîïàòèé, íàïîìè-

íàþùèå äèàáåòè÷åñêèé ãëîìåðóëîñêëåðîç, èçâåñòíû

ñ êîíöà 50-õ ãîäîâ ïðîøëîãî âåêà Îíè íàèáîëåå ÷àñ-

òî âñòðå÷àþòñÿ ïðè ìíîæåñòâåííîé ìèåëîìå [1,2].

Ñíà÷àëà, èññëåäîâàíèå ýòèõ çàáîëåâàíèé ïîçâîëèëî

èäåíòèôèöèðîâàòü íàëè÷èå äåïîçèòîâ â áàçàëüíûõ

ìåìáðàíàõ è ýêñòðàöåëëþëÿðíîì ìàòðèêñå, â ñîñòà-

âå êîòîðûõ áûëè ëåãêèå öåïè èììóíîãëîáóëèíîâ (ÈÃ)

[3,4]. Çàòåì íàðÿäó ñ ëåãêèìè öåïÿìè â ñîñòàâå îò-

ëîæåíèé áûëè îáíàðóæåíû òÿæåëûå öåïè ÈÃ [5].

Âïîñëåäñòâèè, íàëè÷èå òÿæåëûõ öåïåé ïðè îòñóòñòâèè

ëåãêèõ öåïåé ÈÃ ïîçâîëèëî êëàññèôèöèðîâàòü ýòè

çàáîëåâàíèÿ êàê áîëåçíü îòëîæåíèé ëåãêèõ öåïåé èì-

ìóíîãëîáóëèíîâ (ÁÎËÖÈÃ), áîëåçíü îòëîæåíèé òÿ-

æåëûõ öåïåé èììóíîãëîáóëèíîâ (ÁÎÒÖÈÃ), à òàêæå

áîëåçíü îòëîæåíèÿ ëåãêèõ è òÿæåëûõ öåïåé èììóíî-

ãëîáóëèíîâ (ÁÎËÒÖÈÃ).

Â ñîâîêóïíîñòè äàííàÿ ãðóïïà çàáîëåâàíèé

èìååò îáùåå òåðìèíîëîãè÷åñêîå îáîçíà÷åíèå êàê

áîëåçíü îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáó-

ëèíîâ – ÁÎÌÈÃ [6]. Äàííàÿ ïàòîëîãèÿ îòíîñèòñÿ

ê òàê íàçûâàåìûì ïàðàïðîòåèíîçàì, êîòîðûå õà-

ðàêòåðèçóþòñÿ âîâëå÷åíèåì â ïàòîëîãè÷åñêèé ïðî-

öåññ ðàçëè÷íûõ îðãàíîâ è ñèñòåì, â òîì ÷èñëå è

ïî÷å÷íîé ïàðåíõèìû. Îäíàêî äî íàñòîÿùåãî âðå-

ìåíè àäåêâàòíàÿ äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà

ÁÎÌÈÃ îñòàåòñÿ âåñüìà ïðîáëåìàòè÷íîé, ÷òî

ìîæåò ñêàçûâàòüñÿ íà êà÷åñòâå è ñâîåâðåìåííîñ-

òè ëå÷åáíûõ ìåðîïðèÿòèé. Â ñâÿçè ñ ýòèì íèæå

ìû ïðèâîäèì íàáëþäåíèå, èëëþñòðèðóþùåå âîç-

ìîæíîñòü äèàãíîñòèêè ÁÎÌÈÃ.
Áîëüíîé Â., ïåíñèîíåð, ïîñòóïèë â êëèíèêó 28.04.2004 ã.

â ïëàíîâîì ïîðÿäêå ñ æàëîáàìè íà âûñîêèå öèôðû àð-

òåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ (ÀÄ) è îòåêè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé.

Èç àíàìíåçà èçâåñòíî î ïîâûøåíèè ÀÄ ñ 1989 ãîäà,

íå ëå÷èëñÿ. Óõóäøåíèå ñîñòîÿíèÿ ñ 2003 ãîäà, êîãäà ïî-

ÿâèëèñü ãîëîâíûå áîëè è ãîëîâîêðóæåíèÿ. Â ôåâðàëå

2004 ãîäà áûë ãîñïèòàëèçèðîâàí â ÍÈÈ ñêîðîé ïîìîùè

ïî ïîâîäó ãèïåðòîíè÷åñêîãî êðèçà. Ïðè îáñëåäîâàíèè â

ìî÷å áåëîê 0,03 ã/ë, êðåàòèíèí ñûâîðîòêè êðîâè (Ñr) –

0,13 ììîëü/ë, Hb – 113 ã/ë, ÑÎÝ – 42 ìì/÷. Ïîëó÷àë òåðà-

ïèþ èíãèáèòîðàìè àíãèîòåíçèí-ïðåâðàùàþùåãî ôåð-

ìåíòà (ÈÀÏÔ), áåòà-áëîêàòîðàìè, àðèôîíîì,

íîîòðîïèëîì. Íåñìîòðÿ íà óëó÷øåíèå ñàìî÷óâñòâèÿ, ñî-

õðàíÿëèñü âûñîêèå öèôðû ÀÄ, ïîÿâèëèñü îòåêè è îäûø-

êà. Ñ 01.04.2004 ïî 22.04.2004 íàõîäèëñÿ íà ñòàöèîíàðíîì

ëå÷åíèè â îäíîì èç ñòàöèîíàðîâ Ñàíêò-Ïåòåðáóðãà â ñâÿ-

çè ñ îñòðûì íàðóøåíèåì ìîçãîâîãî êðîâîîáðàùåíèÿ

(ÎÍÌÊ) ïî èøåìè÷åñêîìó òèïó. Â àíàëèçå ìî÷è ïðîòå-

èíóðèÿ – 0,4–0,44 ã/ë, Cr 0,14–0,24 ìììîëü/ë.

Ïðè ïîñòóïëåíèè ñîñòîÿíèå ñðåäíåé òÿæåñòè, ñîçíà-

íèå ÿñíîå, ðîñò 162 ñì, êîæíûå ïîêðîâû ÷èñòûå, ñóñòà-

âû íå èçìåíåíû. Ïîäêîæíî-æèðîâàÿ êëåò÷àòêà ðàçâèòà

óäîâëåòâîðèòåëüíî, îòìå÷àþòñÿ îòåêè ãîëåíåé è ñòîï.

Ïóëüñ 80 óä./ìèí., ðèòìè÷íûé, îáû÷íûõ ñâîéñòâ.

Ãðàíèöû àáñîëþòíîé è îòíîñèòåëüíîé ñåðäå÷íîé òóïî-

ñòè íå èçìåíåíû. Òîíû ñåðäöà ïðèãëóøåíû, 1 òîí îñëàá-

ëåí, 2 òîí îñëàáëåí íà àîðòå, îòìå÷àåòñÿ ñèñòîëè÷åñêèé

øóì. Àðòåðèàëüíîå äàâëåíèå 180/160. Ïðè ïåðêóññèè ÿñ-

íûé ëåãî÷íûé çâóê, ãðàíèöû ëåãêèõ íå èçìåíåíû. Äûõà-

íèå æåñòêîå, õðèïîâ íåò. ßçûê âëàæíûé, ÷èñòûé. Æèâîò

ìÿãêèé áåçáîëåçíåííûé. Ïå÷åíü íå óâåëè÷åíà.

Êëèíè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: Hb – 104 ã/ë, Er – 3,5 x 1012/ë,

öâåòîâîé ïîêàçàòåëü – 0,89, òðîìáîöèòû 453 õ 109/ë, L –

11,8 õ 109/ë (ïàëî÷êîÿäåðíûå – 1%, ñåãìåíòîÿäåðíûå –

71%, ýîçèíîôèëû – 1 %, ëèìôîöèòû – 21 %, ìîíîöèòû –

6%), ÑÎÝ-46 ìì/÷. Áèîõèìè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ñûâî-

ðîòêè êðîâè: îáùèé áåëîê – 56 ã/ë, (àëüáóìèíû – 48%,

ãëîáóëèíû – 52% , α
1 
– 7,0%, α

2 
– 18,4%, β – 11,3 %, γ –

15,3%), Cr – 0,29 ììîëü/ë, ìî÷åâèíà – 15,7 ììîëü/ë, ìî-

÷åâàÿ êèñëîòà – 0,38 ììîëü/ë, õîëåñòåðèí – 8,2 ììîëü/ë,

ãëþêîçà – 4,9 ììîëü/ë, áèëèðóáèí îáùèé – 9,8 ììîëü/ë,

ÀÑÀÒ – 0,32, ÀËÀÒ – 0,26, ùåëî÷íàÿ ôîñôàòàçà – 2,1,
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êàëèé 6,0 ììîëü /ë, ïðîòðîìáèíîâûé èíäåêñ – 104%, ôèá-

ðèíîãåí 5,55 ã/ë. Ïðîáû íà HCVAb è HBs Ag îòðèöàòåëü-

íûå, ôîðìà 50 îòðèöàòåëüíàÿ. Èììóíîëîãè÷åñêîå

èññëåäîâàíèå ñûâîðîòêè êðîâè: öèðêóëèðóþùèå èììóí-

íûå êîìïëåêñû – 0,045 óñë.åä., àêòèâíîñòü êîìïëåìåíòà

– 110,2 óñë. åä., IgA-0,79 ã/ë, IgM-1,29 ã/ë, Ig G- 6,74 ã/ë,

ñâîáîäíûå ëåãêèå öåïè êàïïà òèïà – >150 ìêã/ìë, ñâî-

áîäíûå ëåãêèå öåïè ëÿìáäà-òèïà 0,49 ìêã/ë, ðåâìàòîèä-

íûé ôàêòîð 1:320,àíòèíóêëåàðíûé ôàêòîð 1:80, pANCA

– <1:40, cANCA < 1:40, ñâîáîäíûå ëåãêèå êàïïà öåïè â

ìî÷å – >4,5 ìêã/ìë, ñâîáîäíûå ëÿìáäà öåïè â ìî÷å 0,046

ìêã/ìë, àíòèòåëà ê äâóñïèðàëüíîé ÄÍÊ 5,57.

Ýëåêòðîêàðäèîãðàôè÷åñêè ðåãèñòðèðîâàëñÿ ñèíóñî-

âûé ðèòì, íàðóøåíèå âíóòðèæåëóäî÷êîâîé ïðîâîäèìîñòè

ïî ïðàâîé íîæêå ïó÷êà Ãèñà, âîçìîæíîå óâåëè÷åíèå ëåâî-

ãî ïðåäñåðäèÿ. Ãèïåðòðîôèÿ ëåâîãî æåëóäî÷êà ñ âòîðè÷-

íûìè èçìåíåíèÿìè ðåïîëÿðèçàöèè. Èçìåíåíèÿ

ðåïîëÿðèçàöèè â îáëàñòè âåðõóøêè ïî òèïó ñóáýïèêàðäè-

àëüíîé èøåìèè.

ÓÇÈ ïî÷åê. Ïîâûøåíèå ýõîãåííîñòè ïàðåíõèìû ïî-

÷åê. Ïèðàìèäû ïî ôîðìå ïðèáëèæàþòñÿ ê òðåóãîëüíîé,

äî 1,3 ñì â äèàìåòðå. Óìåðåííàÿ íåîäíîðîäíîñòü ÷àøå÷-

íî-ëîõàíî÷íîé ñèñòåìû. Îòòîê íå íàðóøåí.

Äîïëåðîãðàôèÿ ïî÷å÷íûõ àðòåðèé: ëîöèðóþòñÿ òîëü-

êî äèñòàëüíûå îòäåëû ïî÷å÷íûõ àðòåðèé áåç ñòåíîòè÷åñ-

êèõ èçìåíåíèé. Ñêîðîñòíûå ïîêàçàòåëè â äèñòàëüíîì

îòäåëå ïðàâîé ïî÷å÷íîé àðòåðèè è âíóòðèïî÷å÷íî – ïî

íèæíåé ãðàíèöå íîðìû, ñëåâà – óìåðåííî ñíèæåíû; RI,

PI óìåðåííî ïîâûøåíû; êðîâîòîê â äóãîâûõ àðòåðèÿõ

ñíèæåí ñ îáåèõ ñòîðîí.

 Îáùèé àíàëèç ìî÷è. 29.04.2004. Öâåò – ñ/æ, ðåàêöèÿ

– ùåëî÷íàÿ, îòíîñèòåëüíàÿ ïëîòíîñòü – 1010, áåëîê – 7.3

ã/ë, L-0-1 â ï/ çð, Er-6-8 â ï/çð., óâåëè÷åííîå êîëè÷åñòâî

ãèàëèíîâûõ öèëèíäðîâ. 05.05.2004 öâåò – ñ/æ, ðåàêöèÿ –

êèñëàÿ, îòíîñèòåëüíàÿ ïëîòíîñòü – 1016, áåëîê – 5.1 ã/ë, L

– 0-2 â ï/çð., Er – 0 – 1 – 6 â ï/çð.

Êîíöåíòðàöèè â ñûâîðîòêå êðîâè: êðåàòèíèíà – 0,3

ììîëü/ë, ìî÷åâèíû – 15,900 ììîëü/ë, êàëèÿ – 5,7 ììîëü/

ë, íàòðèÿ – 142 ììîëü/ë, êàëüöèÿ îáùåãî – 2,42 ììîëü/ë,

êàëüöèÿ èîíèçèðîâàííîãî – 1,09 ììîëü/ë, õëîðà – 102,00

ììîëü/ë, íåîðãàíè÷åñêîãî ôîñôîðà – 2,52 ììîëü/ë. Êëè-

ðåíñ êðåàòèíèíà – 16.47 ìë/ìèí, ñóòî÷íàÿ ïîòåðÿ áåëêà

(ÑÏÁ) – 7,9 ã, ñêîðîñòü êëóáî÷êîâîé ôèëüòðàöèè (ÑÊÔ),

îöåíåííàÿ ïî ôîðìóëå MDRD7 – 18,28 ìë/ìèí.

Äàííûå ïàòîìîðôîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ íå-

ôðîáèîïòàòà.

Ïðè ñâåòîîïòè÷åñêîì èññëåäîâàíèè â ñðåçàõ êîðêî-

âûé è ìîçãîâîé ñëîé ñ ÷èñëîì êëóáî÷êîâ 13 èç íèõ 4

ñêëåðîçèðîâàíû ïîëíîñòüþ, ó 2 îòìå÷àþòñÿ ôèáðîçíûå

ïîëóëóíèÿ, ó 2 èìåþòñÿ ñðàùåíèÿ ïåòåëü êàïèëëÿðîâ ñ

êàïñóëîé. Â êëóáî÷êàõ îòìå÷àåòñÿ ðåçêîå ðàñøèðåíèå

ìåçàíãèàëüíîãî ìàòðèêñà çà ñ÷åò îòëîæåíèÿ ýîçèíîôèëü-

íûõ, PAS+, ãëûá÷àòûõ ìàññ è ñåãìåíòàðíàÿ ãèïåðêëåòî÷-

íîñòü ñ åäèíè÷íûìè ëåéêîöèòàìè. Ïðîñâåò êàïèëëÿðîâ

êëóáî÷êîâ ñóæåí, ìåñòàìè îáëèòåðèðîâàí çà ñ÷åò îòëî-

æåíèÿ ôóêñèíîôèëüíûõ ìàññ. Ìàññû ëîêàëèçóþòñÿ ñó-

áýíäîòåëèàëüíî, èíòðàìåìáðàíîçíî ñ ðàñùåïëåíèåì

áàçàëüíîé ìåáðàíû â ýòèõ ó÷àñòêàõ. Ïðè ñåðåáðåíèè

îïèñàííûå ìàññû ÿâëÿþòñÿ àðãåíòîíåãàòèâíûìè ñòðóê-

òóðàìè. Áîëüøàÿ ÷àñòü îòíîñèòåëüíî ñîõðàííûõ êëóáî÷-

êîâ èìååò ëîáóëÿðíóþ ñòðóêòóðó. Â èíòåðñòèöèè

íàáëþäàåòñÿ äèôôóçíî-î÷àãîâûé ñêëåðîç ñ î÷àãîâîé

ëèìôî-ãèñòåîöèòàðíîé èíôèëüòðàöèåé. Â ó÷àñòêàõ ëåé-

êîöèòàðíûõ èíôèëüòðàòîâ âûÿâëÿåòñÿ èçáûòî÷íîå êî-

ëè÷åñòâî ïëàçìàòè÷åñêèõ êëåòîê, èíîãäà ïî ñâîèì ðàçìå-

ðàì è ñòðóêòóðå íàïîìèíàþùèå ïëàçìîáëàñòû. Ýïèòåëèé

êàíàëüöåâ íàõîäèòñÿ â ñîñòîÿíèè çåðíèñòîé è ãèàëèíîâî-

êàïåëüíîé äèñòðîôèè, à òàêæå èìååò ïðèçíàêè àòðîôèè.

Îòìå÷àåòñÿ ëåíòî-ïîäîáíîå óòîëùåíèå áàçàëüíûõ ìåìá-

ðàí êàíàëüöåâ, ïðåèìóùåñòâåííî äèñòàëüíûõ (ðèñ. 1), ïî-

÷å÷íîé ïàðåíõèìû. Â àðòåðèÿõ ìûøå÷íîãî è

ìûøå÷íî-ýëàñòè÷åñêîãî òèïà íàáëþäàåòñÿ âûðàæåííûé

ãèïåðýëàñòîç. Ïðè èññëåäîâàíèè ïðåïàðàòîâ ñ ðåàêöèåé

êîíãî-ðîò êàê ñâåòîîïòè÷åñêè, òàê è â ïîëÿðèçîâàííîì ñâå-

òå äîñòîâåðíûõ äàííûõ î ïîçèòèâíîé ðåàêöèè íå èìååòñÿ.

Ýëåêòðîííîìèêðîñêîïè÷åñêè èññëåäîâàíû äâà êëó-

áî÷êà. Êëóáî÷êè óìåðåííî ãèïåðêëåòî÷íû. Ìî÷åâîå

ïðîñòðàíñòâî îòíîñèòåëüíî ñóæåíî, ñîäåðæèò áåëêîâûé

äåòðèò. Îòäåëüíûå ïîäîöèòû ãèïåðòðîôèðîâàíû. Ñîäåð-

æàò âàêóîëè ðàçíûõ ðàçìåðîâ. Íîæêîâûå îòðîñòêè ïîäî-

öèòîâ äåôîðìèðîâàíû è óòðà÷åíû íà áîëüøèíñòâå

êàïèëëÿðíûõ ïåòåëü. Áàçàëüíûå ìåìáðàíû ïðèåìóùå-

ñòâåííî íîðìàëüíîé òîëùèíû. Î÷àãîâî ðàñøèðåíà

lamina rara interna. Ñóáýíäîòåëèàëüíî è â ïàðàìåçàíãè-

àëüíîé îáëàñòÿõ ëîêàëèçóþòñÿ ìàññèâíûå îòëîæåíèÿ

ãëûá÷àòîãî õàðàêòåðà, âûñîêîé ýëåêòðîííîé ïëîòíîñòè

(ðèñ. 2). Êðîìå òîãî, äàííûå îòëîæåíèÿ ìåñòàìè ðàñïî-

ëàãàþòñÿ èíòðàìåìáðàíîçíî. Ýíäîòåëèé îòå÷åí, ïðîñâå-

òû êàïèëëÿðîâ ñóæåíû.

Ïðè èììóíîôëóîðåñöåíòíîì èññëåäîâàíèè â êëó-

áî÷êàõ ëîêàëèçóåòñÿ ÈÃ – íåãàòèâíûå ìàññû, ïî ïåðè-

ôåðèè äàþùèå ïîçèòèâíóþ ðåàêöèþ íà IgM è Ñ3

ôðàêöèþ êîìïëåìåíòà. Êðîìå òîãî, â ïðîñâåòå êàíàëü-

öåâ íàáëþäàëèñü âûðàæåííûå îòëîæåíèÿ èììóíîãëîáó-

ëèíîâ.

Èììóíîãèñòîõèìè÷åñêîå èññëåäîâàíèå íà ïàðàôè-

íîâûõ ñðåçàõ ïîçâîëèëî óñòàíîâèòü ëîêàëèçàöèþ ñïåöè-

ôè÷åñêîãî ïðîäóêòà ðåàêöèè íà êàïïà-öåïè ÈÃ â

ìåçàíãèàëüíîì ìàòðèêñå è áàçàëüíûõ ìåìáðàííûõ êà-

ïèëëÿðíûõ ïåòåëü, à òàêæå â öèòîïëàçìå, ÷àñòè÷íî áà-

çàëüíîé ìåìáðàíå ýïèòåëèÿ êàíàëüöåâ, ñòåíêàõ ñîñóäîâ

(ðèñ. 3). Ïðîäóêò ðåàêöèè íà ëÿìáäà-öåïè ÈÃ òàê æå èäåí-

òèôèöèðóåòñÿ â âûøåïåðå÷èñëåííûõ ñòðóêòóðàõ, íî â

ìåíüøåì êîëè÷åñòâå (ðèñ. 4). Êðîìå òîãî, ïðîäóêò ðåàê-

öèè íà êàïïà è ëÿìáäà-öåïè ëîêàëèçîâàëñÿ â öèòîïëàçìå

êëåòîê ïëàçìàöèòàðíîãî ðÿäà.

Îáùåå çàêëþ÷åíèå: Ïîëó÷åííûå äàííûå ïîçâîëÿþò

îöåíèòü îáíàðóæåííûå èçìåíåíèÿ êàê ïðîÿâëåíèÿ ïà-

ðàïðîòåèíîçà èëè ïëàçìàêëåòî÷íîé äèñêðàçèè (áîëåçíü

îòëîæåíèÿ ìîíîêëîíàëüíûõ èììóíîãëîáóëèíîâ).

30.06.2004. Âûïîëíåíà ñòåðíàëüíàÿ ïóíêöèÿ. Çàêëþ-

÷åíèå: ïóíêòàò êîñòíîãî ìîçãà áîãàò êëåòî÷íûìè ýëåìåí-

òàìè. Ãðàíóëîïîýç çðåëûé, ðîñòîê ñóæåí. Ýðèòðîïîýç

íîðìîáëàñòè÷åñêèé, óìåíüøåíî êîëè÷åñòâî ìîíîöèòîâ,

ëèìôîïîýç ïðåäñòàâëåí ñêóäíî, ìåãàêàðèîöèòû ïîëè-

ôðàãìåíòèðîâàíû, àêòèâíû. Ðåçêî óâåëè÷åíî êîëè÷åñòâî

ïëàçìàòè÷åñêèõ êëåòîê (45,6%).

Çàêëþ÷åíèå ãåìàòîëîãà: ó ïàöèåíòà ìèåëîìíàÿ áî-

ëåçíü III À ñò. ñ ïîðàæåíèåì ïî÷åê. Ðåêîìåíäîâàíî ëå÷å-

íèå â ãåìàòîëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè.

ÁÎÌÈÃ – ñèñòåìíîå çàáîëåâàíèå, ïðè êîòî-

ðîì îòëîæåíèå ôðàãìåíòîâ ëåãêèõ öåïåé ÈÃ ìî-

æåò ïðîòåêàòü àñèìòîìàòè÷íî è îáíàðóæèâàòüñÿ

òîëüêî âî âðåìÿ àóòîïñèè. Îñíîâíûìè êëèíè÷åñ-

êèìè ïðîÿâëåíèÿìè ÁÎÌÈÃ ÿâëÿåòñÿ ïàòîëîãè-
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Рис. 1. Гистохимическая реакция с конго�рот. В структурах
клубочка больного В. не имеется позитивных преципитатов
(окрашивание в красный цвет) – белая стрелка ув. Х 100.

Рис. 2. Морфологическая характеристика отложения фук�
синофильных депозитов в структурах клубочка больного В.
Фуксинофильные депозиты локализуются в мезангии (зе�
леная стрелка), субэндотелиально, интрамембранозно с
расщеплением базальной мебраны в этих участках (черная
стрелка), а также в капсуле Шумлянского�Боумена (белая
стрелка) (окраска трихром, ув. Х 600).

Рис. 3. Иммуноцитохимический маркер отложения каппа –
фрагментов легких цепей иммуноглобулинов в структурах
клубочка больного В. Иммуноцистохимически выявляется
отчетливая диффузная локализация каппа�цепи фрагмен�
тов легких цепей иммуноглобулинов в мезангии клубочка
(черная стрелка) и субэндотелиально (белая стрелка), а так�
же в капсуле клубочка  (красная стрелка) в виде гомогенных
депозитов коричневого цвета (ув.120).

Рис. 4. Иммуноцитохимический маркер отложения лямбда�
фрагментов легких цепей иммуноглобулинов в структурах
клубочка больного В. Иммуноцитохимически лямбда�фраг�
менты легких цепей иммуноглобулинов выявлялись в виде
фрагментарных депозитов субэпителиально (черная стрел�
ка) и частично в капсуле клубочков (белая стрелка) (ув. Х 120).

Рис. 5. Электронограмма фрагмента капилляронй петли клу�
бочка. Субэндотелиально определяются крупногранулярные
отложения электронноплотного вещества (стрелка). Увели�
чение 10 тыс.

Рис. 6. Электронограмма фрагмента капиллярной петли клу�
бочка.Локусы отложений электронноплотного вещества внут�
ри базальной мембраны (стрелка). Увеличение 15 тыс.
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÷åñêàÿ ñèìïòîìàòèêà ñî ñòîðîíû ñåðäöà è ïî÷åê.

Ïàòîëîãèÿ ïî÷åê ïðè ÁÎÌÈÃ ïðîÿâëÿåò ñåáÿ

îáû÷íî ïðîòåèíóðèåé è ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñ-

òüþ. Ó 23–53%  áîëüíûõ âûÿâëÿåòñÿ àëüáóìèíó-

ðèÿ â ñî÷åòàíèè ñ íåôðîòè÷åñêèì ñèíäðîìîì.

Îäíàêî òîëüêî ó 25% áîëüíûõ ìîæåò îáíàðóæè-

âàòüñÿ òóáóëîèíòåðñòèöèàëüíûé ñèíäðîì. Îáû÷-

íî àëüáóìèíóðèÿ íå êîððåëèðóåò ñî ñòåïåíüþ

âûðàæåííîñòè íîäóëÿðíîãî ãëîìåðóëîñêëåðîçà è

ìîæåò èìåòü ìåñòî ïðè îòñóòñòâèè ñóùåñòâåííûõ

ñòðóêòóðíûõ ïðèçíàêîâ ïîâðåæäåíèÿ êëóáî÷êà (ïðè

ñâåòîîïòè÷åñêîì èññëåäîâàíèè áèîïòàòîâ) ó äàí-

íûõ áîëüíûõ. Ãåìàòóðèÿ æå âñòðå÷àåòñÿ íåñêîëü-

êî ÷àùå (30–69%). Âàæíûì ïðîÿâëåíèåì ÁÎÌÈÃ

ÿâëÿåòñÿ ïî÷å÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü, êîòîðàÿ

âñòðå÷àåòñÿ ó 90% áîëüíûõ.

Ïî äàííûì P.M.Ronco è ñîàâò. [6] äèàãíîç

ÁÎÌÈÃ ìîæåò áûòü çàïîäîçðåí ó ëþáîãî ïàöè-

åíòà  ñòàðøå 50 ëåò ñ íåôðîòè÷åñêèì ñèíäðîìîì

èëè ïðîãðåññèðóþùèì òóáóëîèíòåðñòèöèàëüíûì

íåôðèòîì èëè ýõîêàðäèîãðàôè÷åñêè âûÿâëåííîé

äèàñòîëè÷åñêîé äèñôóíêöèåé, à òàêæå óâåëè÷åíè-

åì êîëè÷åñòâà êîìïîíåíòîâ ëåãêèõ öåïåé ìîíîêëî-

íàëüíûõ ÈÃ â ñûâîðîòêå êðîâè è/èëè ìî÷å.

Àíàëîãè÷íàÿ êîìáèíàöèÿ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé

ìîæåò áûòü ó áîëüíûõ ñ AL àìèëîèäîçîì. Îäíà-

êî àìèëîèäîç íàèáîëåå ÷àñòî áûâàåò ñâÿçàí ñ èç-

áûòêîì ëÿìáäà – ôðàãìåíòà ëåãêèõ öåïåé ÈÃ, â

îòëè÷èå îò ÁÎÌÈÃ, ãäå ïðåîáëàäàþò êàïïà-ôðàã-

ìåíòû ëåãêèõ öåïåé. Êðîìå òîãî ïîñêîëüêó ÷óâ-

ñòâèòåëüíîñòü èñïîëüçóåìûõ ìåòîäîâ íåâûñîêà ó

15%–30% ïàöèåíòîâ, îêîí÷àòåëüíàÿ äèôôåðåíöè-

àëüíàÿ äèàãíîñòèêà ÁÎÌÈÃ îñóùåñòâëÿåòñÿ ïðè

ïàòîìîðôîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè òêàíåâûõ ôðàã-

ìåíòîâ áîëüíûõ (êàê ïðàâèëî, ýòî íåôðîáèîïòàòû) ñ

èñïîëüçîâàíèåì èììóíîìîðôîëîãè÷åñêîãî è ýëåêò-

ðîííîìèêðîñêîïè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ íàðÿäó ñ

êëàññè÷åñêèìè ãèñòîëîãè÷åñêèìè ìåòîäèêàìè.

Òàê ïðè ñâåòîîïòè÷åñêîì èññëåäîâàíèè â îò-

ëè÷èå îò àìèëîèäîçà ïðè ÁÎÌÈÃ îòñóòñòâóåò ïî-

ëîæèòåëüíàÿ ðåàêöèÿ äåïîçèòîâ ïðè îêðàøèâàíèè

ñðåçîâ êîíãî-ðîò. Âìåñòå ñ òåì ïðèìåíåíèå èì-

ìóíîìîðôîëîãè÷åñêèõ ìåòîäîâ ñ èñïîëüçîâàíèåì

àíòèòåë ê êàïïà è ëÿìáäà ôðàãìåíòàì ëåãêèõ öå-

ïåé ÈÃ, íàðÿäó ñ IgG, IgM, IgA, C3,C1q, ïîçâîëÿåò

íå òîëüêî îïðåäåëèòü ïðåîáëàäàíèå òîãî èëè äðó-

ãîãî êîìïîíåíòà  â ñîñòàâå îòëîæåíèé, íî è  îïðå-

äåëèòü èõ ñòðóêòóðíóþ ëîêàëèçàöèþ. Íà îñíîâå ýòèõ

èññëåäîâàíèé òàêæå ìîæíî äàòü ïîëóêîëè÷åñòâåí-

íóþ îöåíêó îáúåìà è èíòåíñèâíîñòè îòëîæåíèé ñî-

îòâåòñòâóþùèõ äåïîçèòîâ. Óëüòðàñòðóêòóðíûé

àíàëèç, ïðîâîäèìûé ïðè èññëåäîâàíèè áèîïòàòîâ íà

ýëåêòðîííîì ìèêðîñêîïå, ïîçâîëÿåò òèïèðîâàòü

ñòðóêòóðíûå îñîáåííîñòè êàê ñàìèõ äåïîçèòîâ, òàê

è èõ ëîêàëèçàöèþ, êîòîðûå â çàâèñèìîñòè îò ãåíå-

çà èìåþò ðàçíûå ïðîÿâëåíèÿ. Òàê, ïðè ÁÎÌÈÃ

äåïîçèòû îòêëàäûâàþòñÿ â âèäå íåîðãàíèçîâàí-

íûõ ãðàíóëÿðíûõ ñòðóêòóð â îòëè÷èå îò àìèëîè-

äîçà è/èëè êðèîãëîáóëèíåìèè, ãäå èäåò

ôîðìèðîâàíèå ìèêðîòðóáî÷åê èëè ôèáðèëë. Ó íà-

øåãî ïàöèåíòà íàáëþäàëîñü áîëüøèíñòâî êëèíè-

÷åñêèõ è ïàòîìîðôîëîãè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ,

ñîîòâåòñòâóþùèõ âûøåïåðå÷èñëåííûì. Îíè ñâè-

äåòåëüñòâîâàëè î íàëè÷èè ïëàçìîêëåòî÷íîé äèñê-

ðàçèè â âèäå ÁÎÌÈÃ ïî òèïó ÁÎËÖÈÃ. Â

÷àñòíîñòè êëèíè÷åñêè îòìå÷àëèñü ïðîÿâëåíèÿ íå-

ôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà, èçáûòîê â ñûâîðòêå êðî-

âè è ìî÷å êàïïà è ëÿìáäà ôðàãìåíòîâ ëåãêèõ öåïåé

ÈÃ, äèñôóíêöèè ìèîêàðäà, à òàêæå  èçáûòîê àíòè-

íóêëåàðíîãî è ðåâìàòîèäíîãî ôàêòîðà è äð. Ñâå-

òîîïòè÷åñêè  âûÿâëÿëîñü îòëîæåíèå êîíãî-ðîò

îòðèöàòåëüíûõ (ðèñ. 1), ýîçèíîôèëüíûõ PAS è ôóê-

ñèí ïîëîæèòåëüíûõ ãîìîãåííûõ ìàññ â ðàçëè÷íûõ

ñòðóêòóðàõ êëóáî÷êà, à òàêæå â ñòåíêàõ êðóïíûõ

ñîñóäîâ (ðèñ. 2). Ãîìîãåííûå îòëîæåíèÿ èìåëè

ãëûá÷àòî-ãðàíóëÿðíûé õàðàêòåð è ëîêàëèçîâàëèñü,

êàê â ìåçàíãèàëüíûõ îáëàñòÿõ, òàê è ñóáýíäîòå-

ëèàëüíî, à èíîãäà èíòðàìåìáðàíîçíî (ðèñ. 5). Èì-

ìóíîôëóðîðåñöåííûé ìåòîä íå ïîçâîëèë

èäåíòèôèöèðîâàòü ïðèðîäó îòëîæåíèé, îäíàêî èì-

ìóíîãèñòîõèìè÷åñêè (ðèñ. 3.4) îñíîâíàÿ ìàññà îò-

ëîæåíèé áûëà ïîçèòèâíà ïðè èíêóáàöèè ñ

àíòèòåëàìè ê êàïïà è ëÿìáäà-ôðàãìåíòàì ëåãêèõ

öåïåé ÈÃ. Ïðè÷åì ïî îáúåìó îòëîæåíèé ÿâíî äî-

ìèíèðîâàëè êàïïà-ôðàãìåíòû (ðèñ. 3).

Òàêèì îáðàçîì, êëèíè÷åñêèå è ïàòîìîðôîëî-

ãè÷åñêèå äàííûå âçàèìîäîïîëíÿÿ äðóã äðóãà ïî-

çâîëèëè  ïðåäïîëîæèòü íàëè÷èå ó áîëüíîãî

ïëàçìîêëåòî÷íîé äèñêðàçèè â âèäå ÁÎËÖÈÃ. Õîòÿ

ïðèçíàêè ÁÎËÖÈÃ è ÁÎÒÖÈÃ ñõîäíû, íî âñå æå

ìåæäó íèìè ñóùåñòâóþò îïðåäåëåííûå ðàçëè÷èÿ.

Òàê, äëÿ ÁÎÒÖÈÃ ñâîéñòâåííî ðàçâèòèå íîäóëÿð-

íîãî ñêëåðîçà ïðè íåçíà÷èòåëüíîì îòëîæåíèè äå-

ïîçèòîâ â áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ êëóáî÷êîâ â

ñî÷åòàíèè ñ ìàññèâíûì îòëîæåíèåì êîìïëåìåí-

òà. Êðîìå òîãî, äëÿ ÁÎÒÖÈÃ, â îòëè÷èå îò ÁÎË-

ÖÈÃ, íå õàðàêòåðíî ýêñòðàðåíàëüíîå îòëîæåíèå

äåïîçèòîâ.

Îñîáåííîñòüþ äàííîãî ñëó÷àÿ ìîæíî ñ÷èòàòü,

÷òî àíàëèç êëåòî÷íûõ ïîïóëÿöèé ñâîáîäíûõ êëå-

òîê ñòðîìû ïî÷êè íà ãèñòîëîãè÷åñêèõ ïðåïàðàòàõ

ïîêàçàë èçáûòî÷íîå êîëè÷åñòâî êëåòîê ïëàçìàöè-

òàðíîãî ðÿäà â òàê íàçûâàåìûõ êðóãëîêëåòî÷íûõ

èíôèëüòðàòàõ. Ïðè÷åì â ýòèõ êëåòêàõ èììóíîãèñ-

òîõèìè÷åñêàÿ ðåàêöèÿ íà êàïïà è ëÿìáäà öåïè áûëà

îò÷åòëèâî ïîëîæèòåëüíîé (ðèñ. 4). Ýòî ïîçâîëèëî

çàïîäîçðèòü ðàçâèòèå ó áîëüíîãî íà÷àëüíûõ ýòàïîâ

ìèåëîìíîé áîëåçíè. Îáû÷íî äàëüíåéøåå îáñëåäî-
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âàíèå áîëüíûõ ñ ïðèçíàêàìè ïëàçìàêëåòî÷íîé äèñ-

êðàçèè è ïîäîçðåíèåì íà ìèåëîìó ñâÿçàíî ñ ïðîâå-

äåíèåì ïóíêöèîííîé áèîïñèè êîñòíîãî ìîçãà, ñ

öåëüþ îöåíêè èçìåíåíèé ñîîòâåòñòâóþùåãî çâåíà

ãåìîïîýçà. Èññëåäîâàíèå ìèåëîãðììû íàøåãî ïà-

öèåíòà âûÿâèëî ïîâûøåííîå ñîäåðæàíèå (46,5%)

ïëàçìàöèòîâ â ïóíêòàòå êîñòíîãî ìîçãà, ÷òî ïî-

çâîëèëî îñòàíîâèòüñÿ íà äèàãíîçå ìíîæåñòâåííîé

ìèåëîìû. Íà íàø âçãëÿä ïðåäñòàâëåííîå íàáëþ-

äåíèå ñîãëàñóåòñÿ òî÷êîé çðåíèÿ î òîì ÷òî ó áî-

ëåå ÷åì 50%  áîëüíûõ ñ ïëàçìîêëåòî÷íîé

äèñêðàçèåé âûÿâëÿåòñÿ ìíîæåñòâåííàÿ ìèåëîìà.

Íàèáîëåå ÷àñòî ìèåëîìà ÿâëÿåòñÿ ñóáñòðàòîì äëÿ

ðàçâèòèÿ ÁÎÌÈÃ è îòìå÷àåòñÿ ó 40–50% áîëü-

íûõ ñ òàê íàçûâàåìîé ÷èñòîé ÁÎÌÈÃ, à òàêæå ó

90%  ïàöèåíòîâ ñ ÁÎËÖÈÃ. ÁÎÌÈÃ ÷àñòî ÿâëÿ-

åòñÿ ïðîÿâëåíèåì ðàííèõ ñòàäèé òå÷åíèÿ ìèåëî-

ìû ïðè îòñóòñòâèè íà ìîìåíò èññëåäîâàíèÿ

äåòåêòèðîâàííîãî çëîêà÷åñòâåííîãî ïðîöåññà, èíîã-

äà äàæå ïðè äëèòåëüíîì – 10-ëåòíåì òå÷åíèè [6].
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