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Список сокращений 

АНФ – антинуклеарный фактор 

БПНС – быстропрогрессирующий нефритический синдром 

ВИЧ – вирус иммунодефицита человека 

ГБМ – гломерулярная базальная мембрана 

ГК – глюкокортикоиды  

ЗПТ – заместительная почечная терапия 

ИГ – иммуноглобулины 

ИК – иммунные комплексы 

ИКН – ингибиторы кальциневрина 

ИСТ – иммуносупрессивная терапия 

КР – клинические рекомендации 

мИГ – моноклональный иммуноглобулин 

ММФ – микофеналата мофетил  

МПГН – мембранопролиферативный гломерулонефрит 

ОПП – острое повреждение почек 

РКИ – рандомизированные клинические исследования 

СКФ – скорость клубочковой фильтрации 

ХБП – хроническая болезнь почек 

ЦФ – циклофосфамид 

С3ГП – С3-гломерулопатия 
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Термины и определения 

Болезнь плотных депозитов («болезнь плотного осадка» по МКБ-10) – клинико-

морфологический вариант С3-гломерулопатии, ультраструктурными отличительным 

проявлениями которого является депозиция С3-фракции комплемента в виде 

протяженных лентовидных электронно плотных депозитов в базальной мембране 

клубочков, перитубулярных сосудов. 

Быстропрогрессирующий нефритический синдром – снижение расчетной 

скорости клубочковой фильтрации ≥50% в течение трех месяцев или менее на фоне 

персистирования протеинурии, гематурии и активного/некротизирующего воспаления 

клубочков.  

Гломерулярная гематурия – гематурия, при которой при микроскопии общего 

анализа мочи доля дисморфных эритроцитов составляет ≥80%, а акантоцитов - ≥5% от 

всех эритроцитов. 

Гломерулярные синдромы – собирательный термин, включающий синдромы 

поражения клубочков: изолированный мочевой синдром (гломерулярная протеинурия 

и/или гематурия без других клинических проявлений), нефритические синдромы 

(хронический, быстропрогрессирующий, хронический) и нефротический синдром.  

Идиопатический мембранопролиферативный гломерулонефрит – вариант 

первичного мембранопролиферативного гломерулонефрита (МПГН), который может быть 

установлен после исключения генетических и аутоиммунных причин дизрегуляции 

системы комплемента. С высокой степенью вероятности идиопатический МПГН следует 

трактовать как аутоиммунный процесс, поскольку определение всех возможных 

аутоантител к факторам комплемента невозможно технически.  

Изолированный мочевой синдром – состояние, проявляющееся персистенцией в 

общем анализе мочи гломерулярной протеинурии и/или гломерулярной гематурии и/или 

цилиндрурии при отсутствии артериальной гипертензии, отеков и снижения скорости 

клубочковой фильтрации (СКФ).  

Мембранопролиферативный гломерулонефрит – это генерический термин 

(«морфологический паттерн»), объединяющий группу гломерулопатий, имеющих 

сходную морфологическую картину при световой микроскопии, но различающихся по 

этиологии, патогенезу, иммуногистохимическим и ультраструктурным изменениям 

почечной паренхимы. 
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Моноклональные гаммапатии – онкогематологические состояния, связанные с 

образованием в организме клона В-клеточной линии, продуцирующего молекулы 

иммуноглоублина или его части (легкой цепи). 

Моноклональный иммуноглобулин – иммуноглобулин одного класса или часть 

иммуноглобулина (легкая цепь одного типа), который синтезируется в избыточном 

количестве клоном В-клеточной линии.  

Нефритический синдром – клиническое отображение воспалительно-

экссудативного процесса, локализующегося в клубочках почки и проявляющегося 

гломерулярными гематурией, протеинурией, цилиндрурией, периферическими отеками, 

артериальной гипертензией, снижением СКФ и другими проявлениями дисфункции 

почек.  

Нефротический синдром – состояние, обусловленное выраженным нарушением 

проницаемости гломерулярного барьера для плазменных протеинов и характеризующееся 

наличием двух обязательных критериев - выраженной протеинурии (более 3,5 

г/сутки/1,73м2) и гипоальбуминемией (менее 30 г/л), которые часто сочетаются с 

гиперлипидемией, а также периферическими и полостными отеками различной 

выраженности (вплоть до анасарки). 

Острое повреждение почек – патологическое состояние, развивающееся в 

результате непосредственного острого воздействия ренальных и/или экстраренальных 

повреждающих факторов, продолжающееся до 7-ми суток и характеризующееся быстрым 

(часы-дни) развитием признаков повреждения или дисфункции почек различной степени 

выраженности.  

Острый нефритический синдром – симптомокомлекс, характеризующийся 

острым появлением гематурии (макро- и микро-), протеинурии, цилиндрурии, снижением 

СКФ, периферическими отеками, артериальной гипертензией, олигурией.   

Первичный мембранопролиферативный гломерулонефрит – вариант МПГН, 

обусловленный генетически детерминированными или аутоиммунными механизмами 

дизрегуляции системы комплемента.  

Скорость клубочковой (гломерулярной) фильтрации – это количество 

миллилитров плазмы крови, профильтровавшейся во всех клубочках почек за одну 

минуту. Величина СКФ определяется величинами почечного плазматока, 

фильтрационного давления, фильтрационной поверхности и зависит от массы 

действующих нефронов; в клинической практике используют как интегральный 
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показатель функционального состояния почек, стандартизуя на площадь поверхности 

тела. 

Терминальная почечная недостаточность – это патологическое состояние, 

отражающее необратимую потерю функции почек и характеризующееся величиной СКФ 

менее 15 мл/мин/1,73м2, что соответствует 5-й стадии хронической болезни почек (ХБП) и 

англоязычным терминам «End-stage renal disease (ESRD)» или «End-stage kidney disease 

(ESKD)».  

Хроническая болезнь почек – это персистирующее в течение трех месяцев или 

более поражение органа вследствие действия различных этиологических факторов, 

патологоанатомической основой которого является процесс замещения нормальных 

анатомических структур фиброзом, приводящий к его дисфункции. 

Хронический нефритический синдром – симптомокомплекс, отражающий 

постепенное прогрессирование воспалительного патологического процесса в клубочках и 

характеризующийся персистенцией нефритических симптомов (гематурия, протеинурия, 

цилиндрурия, артериальная гипертензия, отеки) на протяжении более трех месяцев и 

постепенным снижением СКФ, как правило, в течение нескольких лет.  

С3-гломерулонефрит – вариант С3-гломерулопатии, проявлениями которого 

являются воспалительные клеточные реакции, вызванные активацией комплемента и 

депозицией С3-фракции комплемента в структурах клубочка. 

С3-гломерулопатия – группа заболеваний, которые опосредованы активацией 

комплемента в структурах клубочков с их последующим повреждением и 

характеризующееся преобладающей депозицией С3-фракции комплемента. 

С4-гломерулопатия – редкая форма гломерулярного поражения почек, 

опосредованная активацией комплемента в структурах клубочков с их последующим 

повреждением и характеризующаяся преобладающей депозицией С4-фракции 

комплемента. 
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1. Краткая информация по заболеванию или состоянию (группе заболеваний 

или состояний) 

1.1 Определение заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний) 

Мембранопролиферативный гломерулонефрит (МПГН) – это генерический термин, 

объединяющий группу орфанных болезней – гломерулопатий, имеющих сходную 

морфологическую картину при световой микроскопии в виде мезангиальной и 

эндокапиллярной гиперклеточности и утолщения/удвоения контура гломерулярной 

базальной мембраны (ГБМ), но различающихся по этиологии, патогенезу, 

иммуноморфологическим и ультраструктурным изменениям почечной паренхимы [1-4].  

Происхождение термина «мембранопролиферативный» связано с характерной 

морфологической картиной, проявляющейся: 1) утолщением и дупликацией  ГБМ, 

интерпозицией мезангиоцитов; 2) пролиферацией мезангиальных клеток, эндотелиоцитов, 

увеличением мезангиального матрикса, а также аккумуляцией в капиллярах 

циркулирующих моноцитов и других воспалительных клеток, в результате чего 

формируются гиперклеточность и классический лобулярный рисунок [3, 4].   

В виде МПГН может протекать С3-гломерулопатия (С3ГП) - вариант 

гломерулярного поражения почек, характеризующийся преобладающей депозицией С3 

фракции комплемента, выраженность которой по данным иммуноморфологического 

исследования как минимум в 2 раза превышает депозицию других иммуноглобулинов 

(ИГ), С4, С1q. С4-гломерулопатия - другой очень редкий вариант заболевания почек, 

который может морфологически выглядеть как МПГН и характеризуется преобладающей 

депозицией С4 в структурах клубочка при отсутствии или следовых количествах ИГ, С3, 

С1q [5]. 

1.2 Этиология и патогенез заболевания или состояния (группы заболеваний 

или состояний) 

МПГН – морфологический итог интрагломерулярных воспалительных реакций на 

этиологически различные повреждающие факторы, приводящие к активции комплемента. 

К таким факторам относят:  

1) иммунные комплексы (ИК), сформировавшиеся в результате инфекции, 

аутоиммунного заболевания, а также моноклональный иммуноглобулин (мИГ), 

продуцируемый в избытке при парапротеинемических состояниях  [3] (таблица 1). ИК или 

мИГ активируют классический/ лектиновый пути активации комплемента [6].  В клубочке 
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депонируются ИК (или мИГ), а также С3 компонент комплемента, что детектируют при 

иммуноморфологическом исследовании и обозначают, как ИК-опосредованный МПГН;   

2)  генетические и приобретенные триггеры (таблица 2) активации 

альтернативного пути комплемента [3]. В результате избыточной активации 

альтернативного пути комплемента в клубочке откладываются депозиты С3 компонента 

комплемента при отсутствии или минимальной депозиции ИГ (С3ГП). С3ГП является 

классическим морфологическим проявлением активации альтернативного пути 

комплемента. Однако, на текущий момент доказано, что и при ИК-опосредованном МПГН 

активируется комплемент по альтернативному пути. К приобретенным триггерам могут 

относиться ИК, в том числе образовавшиеся в результате инфекционного или 

аутоиммунного процессов, а также мИГ [7- 11].  

Таким образом, этиологически МПГН/С3ГП необходимо подразделять на 

первичный и вторичный (таблица 1), последний вариант является преобладающим [1, 12]. 

Под первичным вариантом понимают те случаи, когда, несмотря на тщательную 

диагностику, не удается выявить конкретные экстраренальные этиологические факторы 

болезни. По современным представлениям [7, 8, 13-15] основным механизмом развития 

первичного МПГН является активация альтернативного комплемента в результате генных 

мутаций факторов системы комплемента или образования антител, стабилизирующих 

конвертазы системы комплемента («нефритических факторов») или направленных на 

факторы, регулирующие комплемент (таблица 2). Система комплемента имеет 

многоступенчатую систему регуляции, поэтому не всякая генетическая мутация 

реализуется клинически в виде МПГН/С3ГП. В большинстве случаев необходимо 

воздействие факторов внешней среды для формирования генетически 

запрограммированного фенотипа. К числу таких провоцирующих факторов, прежде всего, 

следует отнести инфекции, в том числе протекающие субклинически, и также другие 

причины (образ жизни, питания, хронические интоксикации) [13]. 

При репаративной фазе тромботической микроангиопатии и иных вариантов 

повреждения эндотелия [16] изменения в клубочке лишь выглядят светооптически 

подобно МПГН и не носят воспалительный характер, а, значит, не является 

гломерулонефритом и остается за рамками данных клинических рекомендаций (КР). 

Таблица 1. Наиболее частые причины вторичного ИК-опосредованного МПГН. 

Этиологический фактор 

Депозиция ИК (антиген-антитело), образовавшихся в результате 

персистирования инфекции  
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- Вирусы: гепатит В, гепатит С, ВИЧ 

- Бактерии: инфекционный эндокардит, инфицированный вентрикулоатриальный и 

вентрикулоперитонеальный шунты, висцеральный абсцесс, лепра, менингококковый 

менингит, септицемия 

- Простейшие/другие возбудители: малярия, шистосомоз, микоплазма, лейшманиаз, 

филяриаз, гистоплазмоз, микобактерии 

Депозиция ИК в результате аутоиммунных заболеваний  

- Системная красная волчанка (III и IV классы) 

- Синдром Съегрена 

- Ревматоидный артрит 

- Смешанные заболевания соединительной ткани 

- Смешанная криоглобулинемия 

Депозиция моноклональных ИГ при моноклональных гаммапатиях  

• В-клеточная лимфома 

• Лимфолейкоз 

• Моноклональная гаммапатия неопределенного значения 

• Множественная миелома 

• Макроглобулинемия Вальденстрема 

Депозиция ИК, образовавшихся в результате иных процессов  

- меланома  

- неходжкинская лимфома  

- спленоренальный шунт при хирургическом вмешательстве по поводу портальной 

гипертензии 

- саркоидоз 

- рак почки  

- карциномы других локализаций (легкие, желудок, кишечник, щитовидная железа)  

Примечания: ВИЧ – вирус иммунодефицита человека; ИГ – иммуноглобулины; ИК 

– иммунные комплексы; МПГН – мембранопролиферативный гломерулонефрит.  

 

Таблица 2. Этиология первичного МПГН/ С3ГП [8, 13]. 

Этиология Молекулярная характеристика 

Генетические 

факторы 

 

- мутации регуляторных белков комплемента (FB, FH, FI, CFHR5, 

DGKE, MCP, пропердин) 

- мутации факторов комплемента (С3, С5) 
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Аутоиммунные 

факторы 

- антитела к конвертазам (С3, С4 и С5-нефритические факторы) 

- антитела к регуляторным белкам комплемента (FH, FI, FB) 

 

Примечания: DGKE - diacylglycerol kinase epsilon, FH – фактор Н комплемента; FI – 

фактор I комплемента; CFHR1-5 – белки, связанные с фактором Н комплемента 

(complement factor H related proteins); FB – фактор В комплемента. MCP - membrane 

cofactor protein. 

Патогенез МПГН/С3ГП. Активация комплемента по тому или иному пути или их 

сочетанию приводит к образованию мембраноатакующего комплекса (С5b-9) [17, 18]. 

Субфракции комплемента С3а и С5а, действуя хемотаксически, обусловливают приток к 

месту активации макрофагов и нейтрофилов из циркулирующей крови, которые за счет 

провоспалительных цитокинов и протеолитических энзимов обусловливают 

формирование в гломеруле экссудативно-воспалительной реакции. Резидентные клетки 

клубочка (эндотелиоциты, мезангиоциты) в ответ на повреждение провоспалительными 

цитокинами и цитопатическое действие мембрано-атакующего комплекса отвечают 

пролиферацией, синтезом основного вещества (ГБМ, мезангиальный матрикс) и 

продукцией ростовых факторов (трансформирующий фактор роста β1, тромбоцитарный 

фактор роста). В конечном итоге формируются морфологические признаки в виде 

удвоения ГБМ, пролиферации мезангиоцитов и расширением мезангиального матрикса, 

лобулизации клубочка, зон склероза (клубочки и тубулоинтерстиций) [18].  

С4-гломерулопатия – относительно недавно описанный (в 2014 г) вариант комплемент-

опосредованного гломерулярного поражения почек [8]. С4-гломерулопатия, как и С3ГП, в 

зависимости от локализации депозитов можно разделить на С4-болезнь плотных 

депозитов (электронно плотные депозиты С4 в ГБМ) и С4-гломерулонефрит (депозиты 

первично в мезангии с небольшим количеством депозитов вдоль капиллярной стенки). 

Считается, что депозиция С4 фракции связана с избыточной активностью лектинового 

пути активации комплемента, при котором без участия ИК происходит активация С2 и С4 

(но не C1q). Подобно С3ГП инициация дисрегуляции лектинового пути комплемента 

может происходить в результате генетической предрасположенности, образования 

аутоантител к факторам лектинового пути комплемента [5, 19].  

1.3 Эпидемиология заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний) 

В связи с тем, что C3ГП как вариант МПГН выделена относительно недавно, 

эпидемиологические данные в основном касаются МПГН в целом. По данным крупных 
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морфологических регистров в странах Западной Европы доля МПГН среди первичных и 

вторичных гломерулонефритов варьирует от 4 % до 11,3% [20-24]. Напротив, в странах 

Восточной Европы, Африки и Азии распространенность МПГН по некоторым данным 

достигает 30%, что связывают с большей распространенностью инфекций, прежде всего, 

вирусных гепатитов В и С [25]. В Российской популяции по данным недавнего клинико-

морфологического исследования распространенность МПГН составила 8,6% среди всех 

первичных и вторичных гломерулопатий [1]. В этом исследовании, выполненного на базе 

крупнейшего нефрологического стационара Санкт-Петербурга, за 17-летний период было 

выявлено 214 случаев этого варианта гломерулонефрита (включая 21 случай С3ГП), то 

есть 12 случаев в год (первичным МПГН – 3,9 случаев в год). Принимая во внимание 

население Санкт-Петербурга (около 5 млн человек), заболеваемость МПГН соответствует 

критериям орфанной болезни (0,24 случая на 100 тыс в год), даже при условии, что часть 

случаев была верифицирована в других нефрологических стационарах Санкт-Петербурга. 

Данные по распространенности отдельных патогенетических вариантов МПГН 

ограничены, как правило, одноцентровыми исследованиями. Так, по результатам одного 

исследования наиболее часто встречающимся вариантом является ИК-опосредованный 

МПГН – 84%, комплемент-опосредованный МПГН - регистрировали в 8,6% случаев [12]. 

Схожие данные продемонстрированы и в Российской популяции пациентов с МПГН [1]. 

Причинами формирования паттерна МПГН наиболее часто были аутоиммунные 

заболевания, инфекции, гематологические заболевания.  

Первичный МПГН – редкое заболевание [1, 4, 16]. По данным международных 

регистров заболеваемость составляет менее 5 случаев на 1 млн населения в Соединенных 

Штатах Америки и около 0,2-1 случаев на 1 млн населения в Евпропе [13]. В Российской 

Федерации заболеваемость МПГН близка к таковой в других странах [1], а МПГН/С3ГП 

входят в перечень орфанных болезней в РФ [2].  С4ГП является еще более редким 

вариантом поражения почек – в литературе описано всего несколько случаев [5, 19].  

1.4 Особенности кодирования заболевания или состояния (группы 

заболеваний или состояний) по Международной статистической классификации 

болезней и проблем, связанных со здоровьем 

Особенности кодирования обусловлены тем, что: 1) клинически МПГН/С3ГП 

может проявляться любым гломерулярным синдромом (см. раздел 1.5) и иметь разные 

морфологические паттерны; 2) этиология МПГН/С3ГП различна (см. раздел 1.2). 

Кодирование МПГН/С3ГП включает синдромальный уровень (Гломерулярные болезни – 

N00-07) с уточнением морфологического типа МПГН/С3ГП (подрубрики с .1 по .8). 
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Последние указываются через точку после кода клинического синдрома (например, 

N02.3). Подрубрики не следует использовать, если для идентификации поражений не 

были проведены специальные исследования (например, биопсия или аутопсия почек) 

Рубрику N08* следует использовать для вторичного МПГН/С3ГП с подрубрикой, 

соответствующей первичному заболеванию (таблица 3).  

Таблица 3. Особенности кодирования МПГН согласно рубрификации 

международной классификации болезней 10. 

Клинические 

проявления (отметить 

доминирующую 

форму) 

Код МКБ-

10 

Морфологические проявления 

(отметить доминирующую форму) 

Добавочный 

Код  

МКБ-10 

Первичные формы болезни 

Изолированная 

протеинурия 

N06 Диффузный мезангиальный 

пролиферативный гломерулонефрит 

.3 

Рецидивирующая и 

устойчивая гематурия 

N02 Диффузный эндокапиллярный 

пролиферативный гломерулонефрит 

.4 

Острый 

нефритический 

синдром 

N00 Экстракапиллярный гломерулонефрит .7 

Быстропрогрессирую

щий нефритический 

синдром 

N01 Другие пролиферативные изменения 

(Пролиферативный гломерулонефрит без 

дополнительных уточнений) 

.8 

Хронический 

нефритический 

синдром 

N03 

Нефротический 

синдром 

N04 Очаговые и сегментарные гломерулярные 

нарушения (Очаговый и сегментарный 

(гиалиноз/склероз) или очаговый 

гломерулонефрит) 

.1 

Диффузный мезангиокапиллярный 

гломерулонефрит (мембранозно-

пролиферативный гломерулонефрит 1 и 3 

типов или без других указаний) 

.5 

Нефритический 

синдром 

неуточненный 

 

N05 «Болезнь плотного осадка»† 

(мембранозно-пролиферативный 

гломерулонефрит тип 2) 

.6 

Вторичные формы болезни с известным этиологическим фактором 

Гломерулярные 

поражения при 

болезнях, 

классифицированных 

в других рубриках 

N08* 
Гломерулярные поражения при инфекционных и 

паразитарных болезнях, классифицированных в 

других рубриках  

.0* 

Гломерулярные болезни при новообразованиях  

 .1* 
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Гломерулярные поражения при болезнях крови и 

иммунных нарушениях  .2* 

Гломерулярные болезни при системных болезнях 

соединительной ткани  .5* 

Гломерулярные поражения при других болезнях, 

классифицированных в других рубриках .8* 

*- в МКБ-10 используется как факультативный код, то есть дополнительный код в 

системе двойного кодирования, который содержит информацию о проявлении основной 

генерализованной болезни в отдельном органе или области тела 

†- цитата и русскоязыяного перевода МКБ-10, соответствует современному термину 

«болезнь плотных депозитов» (dense deposit disease) 

С3ГП не упомянута в МКБ-10, поэтому для ее обозначения следует использовать 

четырехзначные коды МПГН (N01-N07 с добавочными кодами .5 и .6). 

МПГН может манифестировать в виде острого повреждения почек (ОПП) или 

ХБП. Для обозначения стадии ОПП следует использовать коды рубрики N17. Для 

обозначения стадии ХБП следует использовать коды рубрики N18. 

 

1.5 Классификация заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний)  

В процессе изучения патогенеза и этиологии МПГН/С3ГП использовали разные 

подходы к классификации данного состояния. Долгое время применяли классификацию, 

основанную на локализации депозитов при ультраструктурном анализе (Приложение А3, 

таблица 2). Такая классификация не учитывает этиологию и патогенез МПГН/С3ГП и 

может быть применена в качестве дополнительной на заключительном этапе 

морфологического анализа.  

В 2011 году была предложена классификация МПГН/С3ГП на основе характера 

депозитов, выявленных при иммуноморфологическом исследовании [3]. Эта 

классификация включает три варианта МПГН [1, 3, 4, 17]: 

1)  с депозицией как ИГ, так и С3 в структурах клубочка. Считали, что такой 

вариант МПГН опосредован ИК, которые активируют классический путь 

активации комплемента, а выявление и ИГ, и С3 при иммуноморфологическом 

исследовании требует исключения инфекции, аутоиммуного заболевания или 

моноклональной гаммапатии. В случае, если причина появления ИК не найдена, 
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такой МПГН считали первичным «идиопатическим» ИК-опосредованным 

МПГН; 

2) без депозиции ИГ, но с депозицией С3. Доминирующую депозицию С3 

объясняли активацией альтернативного пути комплемента;  

3) без депозиции ИГ и без депозиции С3 – вариант МПГН, сформировавшегося в 

результате хронификации эндотелиального повреждения без участия 

комплемента. 

    На настоящий момент очевидно, что эта «патогенетическая» классификация имеет 

ряд существенных недостатков в первую очередь в отношении патогенеза ИК-

опосредованного МПГН (см. раздел 1.2.).  

До выяснения более точных механизмов развития разных форм МПГН/С3ГП, 

видимо, следует классифицировать МПГН/С3ГП на первичный – обусловленный 

аномалиями комплемента (вследствие аутоантител к факторам комплемента или в 

результате мутаций в генах, кодирующих белки комплемента), - и вторичный (см. раздел 

1.2.) [7, 8]. Оба варианта могут быть представлены как ИК-опосредованным МПГН, так и 

С3ГП.  

 

1.6 Клиническая картина заболевания или состояния (группы заболеваний 

или состояний)  

Ренальные проявления. Клиническая презентация МПГН/С3ГП неспецифична и 

может быть представлена любым из гломерулярных нефритических синдромов, в 

сочетании с нефротическим синдромом (НС) или без такового [1, 7, 11, 13, 26] (таблица 4). 

У половины пациентов в анамнезе отмечаются указания на недавно перенесенную 

инфекцию верхних дыхательных путей. Среди клинических симптомов превалируют: 

артериальная гипертензия; макро- и микрогематурия (практически у 100%); высокая 

протеинурия (нефротическая); прогрессирующее снижение СКФ. Ведущий клинический 

синдром в дебюте заболевания в 20 – 30% случаев представлен острый нефритический 

синдром или быстропрогрессирующий нефритический синдром (БПНС). Другими 

проявлениями МПГН/С3ГП могут быть хронический нефритический синдром, в основе 

которого лежит вялотекущее, торпидное воспалительное поражение клубочков, и 

изолированный мочевой синдром. В случае МПГН/С3ГП причиной повреждения 

гломерулярного барьера и развития НС является депозиция ИК и/или фракций 

комплемента субэндотелиально, интрамембранозно и/или субэпителиально. При С3ГП у 

40 – 70% пациентов с самого начала развивается НС, в 10 – 20% случаев отмечается 
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рецидивирующая макрогематурия. У 20 – 30% пациентов удается зарегистрировать (как 

правило, случайно) только изменения в общем анализе мочи в виде сочетания 

протеинурии с микрогематурией и цилиндрурией [13, 27].  

 

Таблица 4. Клинические проявления МПГН/С3ГП: симптомы и синдромы. 

Клинические симптомы ОНС БПНС ХНС ИМС НС 

Макрогематурия + + + - - 

Артериальная гипертензия + + + - - 

Олигурия, анурия + + - - - 

Периферические отеки + + + - ++ 

Полостные отеки +/- +/- - - ++ 

Симптомы уремии +/- +/- - - - 

Изменения в общем анализе мочи 

гломерулярная гематурия  + + + +/- - 

цилиндрурия  + + + + + 

эритроцитарные цилиндры + + + +/- - 

Протеинурия + + + + ++ 

Суточная протеинурия >3,5 г/1,73 м2 - - - - + 

Оценка функции почек 

Снижение СКФ ++ ++ +/- - +/- 

Причина снижения СКФ ОПП ОПП ХБП - ОПП 

Примечания: БПНС – быстропрогрессирующий нефритический синдром, ИМС – изолированный 

мочевой синдром, НС – нефротический синдром, ОНС – острый нефритический синдром, СКФ – скорость 

клубочковой фильтрации, ТПН – терминальная почечная недостаточность, ХНС – хронический 

нефритический синдром 

Экстраренальные проявления. Поскольку большинство случаев МПГН/С3ГП являются 

вторичными, в клинической картине заболевания будут присутствовать экстраренальные 

проявления, характерные для первичного патологического процесса. При 

моноклональных гаммапатиях могут иметь место симптомы, связанные с большой 

опухолевой массой: лимфоаденопатия, гепатоспленомегалия, анемия, В-симптомы, боли в 

костях и спонтанные переломы, а также симптомы, обусловленные воздействием 

парапротеина на различные органы и ткани (полинейропатия, кожные высыпания, 

симптомы сердечной недостаточности, поражения желудочно-кишечного тракта и проч.).  

Клиническая диагностика С3ГП облегчается, если помимо почечных синдромов, 

выявляются ассоциированные состояния в виде приобретенной частичной липодистрофии 
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и/или макулярной дистрофии сетчатки глаза. Причиной развития макулярной дистрофии 

является отложение друз в мембране Бруха сетчатки в зоне макулы (желтого пятна), 

связанное с дисрегуляцией альтернативного пути активации комплемента [28, 29]. 

Приобретенная частичная липодистрофия характеризуется частичной утратой подкожно-

жировой клетчатки верхней половины тела, как полагают, в связи с эффектами 

разрегулированного альтернативного пути активации комплемента на уровне жировой 

ткани [30]. 

2. Диагностика заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний), медицинские показания и противопоказания к применению 

методов диагностики 

Введение. Диагноз МПГН/С3ГП, как и любой другой гломерулопатии, всегда 

клинико-морфологический. Морфологическое исследование почечной ткани – 

единственный способ верифицировать этот тип повреждения клубочков и уточнить его 

вариант (ИК-опосредованный МПГН или С3ГП). Клиническая диагностика заключается в 

выполнении всех необходимых исследований для уточнения этиологии повреждения почек 

(табл. 1 и 2). Алгоритм поиска этиологии МПГН/С3ГП представлен в Приложении Б. 

• Для определения направления терапии мы рекомендуем у пациентов с диагнозом 

МПГН/С3ГП профодить дифференциальную диагностику первичного и вторичного 

вариантов болезни (табл.1) [1, 3, 13, 40]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств –4) 

Комментарии: При исключении вторичности МПГН/С3ГП (табл.1) генез 

заболевания может быть связан с генетическими аномалиями белков комплемента и/или 

аутоантителами к факторам комплемента [7]. Такие случаи относят к первичному 

МПГН/С3ГП [7, 13, 40]. Дальнейшая диагностика подобных случаев заключается в 

проведении молекулярно-генетического исследования и опеределения антител (табл.2). 

Наличие явной причины МПГН/С3ГП (табл.1) не исключает наличия генетической 

аномалии или аутоантител к факторам комплемента, поскольку инфекции, 

аутоиммунитет и мИГ могут быть триггерами активации комплемента у пациентов с 

генетической предрасположенностью ( См. Приложении Б). 
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• Пациентам с первичным МПГН/С3ГП при отсутствии данных о генетических 

аномалиях белков комплемента и/или аутоантителах к факторам компелемента 

(табл.2), мы рекомендуем устанавливать диагноз идиопатического МПГН/С3ГП с 

целью определения дальнейшей тактики диагностики и лечения [1, 3, 7, 13]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 4) 

Комментарии: Поскольку определение аутоантител к факторам комплемента пока 

недоступно в реальной клинической практике, то в случае негативных результатов 

генетического тестирования под идиопатическим МПГН/С3ГП следует подразумевать 

аутоиммунное поражение комплемента и его дизрегуляцию с вовлечением в этот процесс 

клубочков. Также к идиопатическим следует относить случаи, которые ожидают 

проведения соответствующей диагностики. 

• У пациентов с диагнозом МПГН/С3ГП для оценки эффективности лечения мы 

рекомендуем считать критериями частичной ремиссии снижение суточной 

протеинурии >50% и регресс НС (если таковой был на момент начала лечения) при 

отсутствии снижения уровня СКФ>20% от исходного, а критериями полной 

ремиссии – достижение суточной протеинурии менее 0,5 г/сут при отсутствии 

снижения уровня СКФ>20% от исходного [40].  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

Комментарий: Ориентировочная частота опеределения СКФ и суточной 

протеинурии для оценки эффективности терапии представлена в Приложении А3, 

таблица 3. 

2.1 Жалобы и анамнез 

Жалобы и анамнез представлены в разделе «Клиническая картина». 

2.2 Физикальное обследование 

Данные физикального обследования указаны в разделе 1.6.  

2.3 Лабораторные диагностические исследования 

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП мы 

рекомендуем проводить лабораторные диагностические исследования в базовом 

объеме, предусмотренном актуальными клиническими рекомендациями по ХБП, 
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для оценки выраженности дисфункции почек, прогноза, выявления факторов, 

которые могут повлиять на тактику лечения и определение объема терапии [31]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5)  

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП при 

микроскопическом исследовании осадка мочи мы рекомендуем проводить подсчет 

дисморфных эритроцитов и акантоцитов с целью диагностики и оценки тяжести 

гломерулярного поражения [32]. 

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 1)  

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП и 

нефротическим синдромом (код по МКБ-10 N 04) мы рекомендуем выполнять 

коагулограмму (ориентировочное исследование системы гемостаза) для 

диагностики нарушений коагуляции, их своевременной коррекции и профилактики 

жизнеугрожающих осложнений [33].  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 

Комментарии: НС, при котором с мочой теряются из плазмы такие 

антикоагуляционные факторы как антитромбин III, протеин S, плазминоген и др., 

ассоциирован с гиперкоагуляцией и риском возникновения венозных и артериальных 

тромбозов, в том числе таких жизнеугрожающих событий, как тромбоэмболия легочной 

артерии и тромбозы церебральных сосудов [33, 34]. В этой связи пациентам с НС 

определение коагулограммы является обязательным диагностическим мероприятием. 

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП мы 

рекомендуем выполнять серологический скрининг на гепатит С (определение 

антител к вирусу гепатита С (Hepatitis С virus) в крови) с целью диагностики 

причины МПГН/С3ГП [35, 36]. 

 

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2) 

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП и 

подозрением на ВИЧ-инфекцию и/или хронический вирусный гепатит В или С мы 



 

 

20 

рекомендуем проводить лабораторную диагностику в объеме, предусмотренном 

действующими клиническими рекомендациями по ВИЧ-инфекции, хроническому 

гепатиту С и хроническому гепатиту В у взрослых, для оценки этих инфекций как 

вероятной причины МПГН/С3ГП [37-41]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП и 

подозрением на сепсис мы рекомендуем выполнять исследование уровня 

прокальцитонина в крови для своевременной диагностики бактериального сепсиса 

как причины поражения почек [42-45].  

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 1)  

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП мы 

рекомендуем выполнять определение уровня антинуклеарного фактора (АНФ) на 

HEp-2 клеточной линии (непрямая реакция иммунофлюоресценции) в крови для 

диагностики аутоиммунного заболевания как этиологического фактора заболевания 

почек [46, 47].  

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 1)  

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП и 

положительным титром АНФ мы рекомендуем выполнять определение антител к 

двуспиральной ДНК количественным методом (определение содержания антител к 

ДНК нативной) для исключения системной красной волчанки, которая может быть 

причиной развития МПГН в рамках волчаночного нефрита III/IV класса [48]. 

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 1 ) 

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП и 

подозрением на ревматоидный артрит мы рекомендуем проводить определение 

содержания ревматоидного фактора в крови, определение содержания антител к 

цитруллинированному виментину в крови и определение содержания антител к 

циклическому цитрулиновому пептиду (анти-ССР) в крови для уточнения 

этиологии  поражения почек [49-51].  
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Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 1) 

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП мы 

рекомендуем выполнять определение содержания антител к бета-2-гликопротеину 

в крови и определение содержания антител к кардиолипину в крови с целью 

скрининга антифосфолипидного синдрома  как причины поражения почек [52, 53]. 

Уровень убедительности рекомендаций В (уровень достоверности 

доказательств – 1) 

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП мы 

рекомендуем выполнять исследование уровня иммуноглобулинов в крови, 

преципитирующих при снижении температуры (криоглобулинов (КГ)), с 

соблюдением температурного режима преаналитического этапа исследования 

(хранение биообразца при температуре не ниже 37С) для диагностики 

ассоциированного с КГ поражения клубочков [1, 54-56]. 

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2)  

Комментарии: При выявлении КГ, необходимо определить их тип (1, 2 или 3)  для 

дальнейшего поиска этиологического фактора. 1 и 2 типы КГ связаны с 

моноклональным ИГ, продуцируемого опухолевым клоном В-клеточной линии, 

указывая на моноклональные гаммапатиии. При третьем типе КГ  представлены 

поликлональными ИГ, что требует поиска аутоиммунных или инфекционных 

болезней [1, 54-56]. 

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП для 

диагностики моноклональной гаммапатии, как причины поражения почек, мы 

рекомендуем исследования моноклональности иммуноглобулинов в крови и 

моче методом иммунофиксации [57, 58]. 

 Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2) 

Комментарии: Причиной дисрегуляции альтернативного пути комплемента и 

формирования С3ГП или депозиции мИГ в почке и развития ИК-опосредованного МПГН 

нередко является моноклональная гаммапатия, особенно, у пациентов старше 50 лет [1-

4]. При МПГН, ассоциированном с мИГ, нередки случаи, когда парапротеин трудно 

поддается выявлению в сыворотке крови и/или в моче рутинными методами, что может 
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требовать выполнения неоднократных повторных тестов [61]. В исследовании с 

контролем референсным методом было показано, что метод иммунофиксации обладает 

большими чувствительностью и специфичностью в сравнении с выявлением 

парапротеина в крови и в моче методом электрофореза [58]. 

 

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП для 

диагностики моноклональной гаммапатии мы рекомендуем определение  

содержания свободных легких цепей каппа и лямбда в крови [59-60]. 

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2 

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП мы 

рекомендуем выполнять определение активности лактатдегидрогеназы в крови, 

исследование уровня гаптоглобина крови, исследование уровня тромбоцитов в 

крови, исследование уровня шистоцитов в крови для диагностики 

микроваскулярного гемолиза и тромботической микроангиопатии как причины 

поражения почек  [62]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП мы 

рекомендуем исследование уровня комплемента и его фракций в крови, включая 

исследования С3 и С4 фракций комплемента, для оценки степени вовлеченности 

системной активации комплемента в патологический процесс [63-66]. 

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2) 

Комментарии: В цитируемых исследованиях были продемонстрированы типичные 

для С3ГП (в основном, с паттерном МПГН) изменения уровней белков 

комплемента в сыворотке снижение С3 при нормальном С4 [63-66], как 

проявления дизрегуляции системы комплемента в патогенезе заболевания, 

имеющее негативное прогностическое значение. Помимо С3 и С4 фракций 

комплемента определение других протеинов (Ba, Bb, C3a, C3d, C5a, растворимой 

формы C5b-9, пропердина, фактора В, C5, C6, C7, C8 и C9) может быть 

существенным в оценке выраженности активации комплемента и выборе 
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терапевтичсекой тактики, включая комплемент-блокирующую терапию, у 

пациентов с МПГН/С3ГП.  

 

• Пациентам с диагнозом МПГН/С3ГП мы рекомендуем выполнять 

молекулярно-генетическое исследование мутаций факторов Н, I, В, СЗ, 

тромбомодулина, MCP, CFHR для определения вероятной генетической 

природы поражения почек [27, 67, 68].  

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2) 

Комментарии: Первичный МПГН/С3ГП может быть обусловлен 

наследственными (мутации белков комплемента или регулирующих белков) 

нарушениями в системе альтернативного пути активации комплемента. 

Считается, что минимальный набор генов, который должен быть скринирован 

при C3ГП, включает CFH, CFI, C3, CFB, CFHR1, CFHR5 и DGKE [40].  

Молекулярно-генетический анализ должен быть выполнен с применением 

соответствующих технологий, позволяющих определить вариации числа копий, 

обнаружить гибридные гены и другие сложные геномные перестройки в области 

генов CFH/CFHR [68]. Выявление генетически-детерминорованного МПГН/С3ГП 

определит дальнейшую лечебную тактику, поскольку при этом варианте болезни 

иммуносупрессивное лечение неэффективно и должны быть применены иные 

опции, включая комплемент-блокирующую терапию [8, 40].  

• Пациентам с установленным/ой МПГН/С3ГП мы рекомендуем выполнять 

определение содержания антител к фактору Н для диагностики этиологии 

поражения почек [14, 27, 69].  

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2 ) 

Комментарии: Выявление антител к фактору Н позволяет определить аутоиммунную 

природу МПГН/С3ГП, как показано в цитируемых исследованиях с контролем 

рефренсным методом, а именно морфологическим исследованием почечной ткани [14, 27, 

69]. Среди аутоантител, направленных против белков альтернативного пути 

комплемента при МПГН/С3ГП, наиболее изучен C3-нефритический фактор, который 

выявляется у 80% пациентов с болезнью плотных депозитов [14, 27] и примерно у 40% 

пациентов с С3-гломерулонефритом [68]. C4-нефритический фактор может быть 
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выявлен у 10-15% пациентов с ИК-опосредованным МПГН [70]. Однако определение этих 

факторов в настоящее время недоступно в рутинной клинической практике в РФ, как и 

С5-нефритического фактора и антител к фактору В. В результате, этот 

этиологический вариант МПГН/С3ГП остается неустановленным. На практике, в случае 

отсутствия мутаций в генах факторов комплемента вероятной причиной первичного 

(идопатического) МПГН/С3ГП следует считать аутоантитела к белкам комплемента. 

В других странах МПГН/С3ГП как «самостоятельное» аутоиммунное заболевание 

превалирует над генетически детерминированными вариантами болезни [71].  

 

2.4 Инструментальные диагностические исследования 

Также см. раздел 1.6. 

• У пациентов с подозрением на МПГН/С3ГП или с подтвержденным диагнозом 

МПГН/С3ГП мы рекомендуем выполнение инструментальной диагностики в 

объеме, предусмотренном рекомендациями по ХБП, для оценки выраженности 

структурных изменений почек, а также других органов и систем, поражение 

которых ассоциировано со снижением функции почек и рисками других 

неблагопрятных событий [31]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 

• Пациентам с предполагаемым или установленным диагнозом МПГН/С3ГП мы 

рекомендуем выполнять ультразвуковое исследование почек для оценки  их 

структуры [72]. 

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2) 

2.5 Иные диагностические исследования 

• Пациентам с диагнозом МПГН/С3ГП мы рекомендуем назначать прием (осмотр, 

консультацию) врача-офтальмолога первичный (при необходимости – повторный) 

с целью выявления макулярной дистрофии [29]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 4) 
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Комментарии: Первичная патология альтернативного пути комплемента часто 

не ограничивается только почечной тканью. В ретроспективном исследовании 

комплемент-опосредованных случаев МПГН у почти 40% пациентов были выявлены 

признаки комплемент-опосредованного поражения органа зрения в виде макулярной 

дистрофии [29]. Причем в половине случаев имело место нарушение зрения.  

Офтальмологический осмотр пациентов с МПГН/С3ГП и выявление специфического 

поражения сетчатки могут косвенно указывать на первичный вариант дисрегуляции 

альтернативного пути комплемента и способствовать профилактике нарушения 

функции органа зрения у таких пациентов.  

• Пациентам с диагнозом МПГН/С3ГП и выявленным мИГ в сыворотке и/или моче 

мы рекомендуем назначать прием (осмотр, консультация) врача-гематолога 

первичный (при необходимости – повторный) для определения дальнейшего 

объема обследования в рамках моноклональной гаммапатии [73, 74]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 

• Пациентам с МПГН/С3ГП мы рекомендуем исключить интра- или пост-

инфекционный вариант поражения почек с для диагностики этиологии поражения 

почек  [13, 75]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 4) 

Комментарии: МПГН, ассоциированный с инфекцией, представляет собой ИК-

опосредованный процесс, в стадии разрешения которого при иммуноморфологическом 

исследовании может быть выявлено доминирующее отложение С3 фракции 

комплемента, что будет соответствовать критериям С3ГП [13]. Подобные 

результаты регистрируют у 30-50% пациентов с МПГН, ассоциированным с 

инфекционным заболеванием [75]. В связи с тем, что инфекция является одним из 

триггеров дисрегуляции альтернативного пути активации комплемента, 

дифференциальная диагностика интра/постинфекционного МПГН и С3ГП часто бывает 

затруднительна и должна включать оценку инфекционного статуса и тесты, 

определяющие патологию комплемента [13].  

 

2.5.1. Морфологическое исследование почки 

• Пациентам с подозрением на МПГН/С3ГП мы рекомендуем выполнение биопсии 

почки под УЗИ контролем с патолого-анатомическим исследованием биопсийного 
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материала при отсутствии противопоказаний с целью диагностики и 

дифференциальной диагностики болезни [1, 76-79]. 

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2)  

Комментарии: Морфологическое исследование почечной ткани позволяет 

диагностировать тип гломерулярного повреждения, поэтому этот метод в сочетании с 

клиничесими данными состявляет основу диагностики болезней гломерул.  Доказательная 

база тезиса-рекомендации основана на крупном исследовании [76], в котором с 

применением данной диагностической методологии определяли случаи МПГН и С3ГП 

среди других гломерулопатий. Эффективность подобного подхода подтверждают 

данные исследования МПГН в РФ [1] и несколько систематических обзоров [77], включая 

МА [78-79].  

Биопсия почки является инвазивной процедурой, в связи с чем должна выполняться 

при наличии показаний и противопоказаний (Приложение А3, таблица 4). В ряде случаев 

МПГН/С3ГП, например, при неэффективности лечения, рецидиве, прогрессировании 

дисфункции почек для оценки морфологической динамики заболевания и степени 

выраженности хронических изменений, ревизии диагноза и определения дальнейшей 

тактики ведения может быть выполнено повторное морфологическое исследование 

почки [40]. 

• Для диагностики МПГН/С3ГП пациентам с подозрением на это заболевание при 

выполнении патолого-анатомического исследования биопсийного материала почки 

мы рекомендуем применять:  

- световую микроскопию (микроскопия микропрепарата тканей почки) (окраски на 

парафиновых срезах: гематоксилином и эозином, трихромальная окраска по 

Массону, ПАС-реакция, импрегнация серебром по Джонсу): 

- иммунофлюоресцентные методы с оценкой гломерулярных депозитов (ИГ A, M, 

G, легкие цепи лямбда и каппа, фибриноген, фракции комплемента C3, C1q); 

- электронную микроскопию микропрепаратов ткани почки [76-79]. 

Уровень убедительности рекомендаций A (уровень достоверности доказательств – 2) 

Комментарий: Патолого-анатомическое исследование биопсийного материала почки 

должно включать световую микроскопию, иммуноморфологическое исследование и 
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электронную микроскопию микропрепаратов ткани почки. Каждый из этих методов 

направлен на выявление различных морфологических параметров, характеризующих 

особенности МПГН/С3ГП в каждом конкретном случае, что является неотъемлемой 

частью диагностики. Подобный подход к оценке поченой ткани является стандартным в 

нефрологической практике [80-82]. В качестве доказательной базы тезиса приведены 

исследования, включая систематические обзоры (2 из них с МА), в которых МПГН/С3ГП 

верифицированы морфологически при использовании всех указанных методик [76-79]. 

• Пациентам с подозрением на С3ГП при проведении патолого-анатомического 

исследования биопсийного (операционного) материала почки с применением 

иммунофлюоресцентных методов с целью диагностики С3ГП мы рекомендуем 

считать диагностически значимым интенсивность отложения продукта реакции на 

С3 на 2 порядка (2+) превышающий интенсивность отложения продукта реакции на 

ИГ A, M, G в структурах гломерул [1, 27].  

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2 ) 

• Пациентам с доминирующей депозицией С3 по данным иммуноморфологического 

анализа мы рекомендуем дополнительно выполнять патолого-анатомическое 

исследование биопсийного (операционного) материала почки с применением 

иммуногистохимических методов с дигестией для выявления скрытых 

(маскированных) эпитопов ИГ и дифференциальной диагностики типа 

гломерулярного повреждения [83, 84]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 4) 

 

 

 

3. Лечение, включая медикаментозную и немедикаментозную терапии, 

диетотерапию, обезболивание, медицинские показания и противопоказания к 

применению методов лечения 

 

3.1 Медикаментозное лечение 

3.1.1 Общие подходы к ведению пациентов с МПГН/С3ГП 
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• Пациентам с диагнозом МПГН/С3ГП с признаками ХБП С1-С5 вне зависимости от 

его этиологии мы рекомендуем проводить неиммуносупрессивную 

ренопротективную терапию по показаниям и в объеме, предусмотренном 

рекомендациями по ХБП, для снижения протеинурии и темпов прогрессирования 

болезни, предупреждения и лечения осложнений дисфункции почек [31, 85]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 

• Пациентам с диагнозом МПГН/С3ГП и НС (код МКБ-10 - N04) при 

гипоальбуминемии/гипопротеинемии с выраженными системными отеками и 

жизнеугрожающей гипергидратацией, резистентными к терапии диуретиками, мы 

рекомендуем назначать альбумин человека**, раствор для инфузий, 20% в 

сочетании с раствором фуросемида** с целью потенциирования действия петлевых 

диуретиков, увеличения диуреза и купирования симптомов гипергидратации [86, 

87]. 

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2) 

Комментарии: Первым препаратом выбора для симптоматического лечения 

системных отеков, развившихся вследствие нефротического синдрома, являются 

петлевые диуретики, в частности фуросемид**, вводимый перорально или внутривенно 

[40]. Поскольку гипоальбуминемия снижает эффект фуросемида**, при НС и 

гипопротеинемии сочетанное назначение 20% раствора альбумина человека** вместе с 

фуросемидом** может способствать улучшению диуретического эффекта последнего, 

увеличению натриуреза и диуреза и купированию отеков, что было подтверждено в 

рандомизированных клинических исследованиях (РКИ) [86, 87]. Возможная схема 

внутривенного введения: 20% раствор для инфузий альбумина человека** 200 мл + 

фуросемид**, раствор для внутривенного введения, 10 мг/мл 6 мл внутривенно капельно 

медленно 1 раз в сутки [87] до достижения эффекта. Доза раствора фуросемида** для 

внутривенного введения может быть постепенно увеличена до максимально 

эффективной до получения диуретического эффекта [40]. 

• Пациентам с НС (код МКБ-10 – N04) на фоне известного или предполагаемого  

МПГН или С3ГП и при периферических и полостных отеках, резистентных к 

терапии, мы рекомендуем проведение ультрафильтрации крови с целью 

профилактики жизнеугрожающей гипергидратации, купирования асцита и 
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обусловленного им синдрома интраабдоминальной гипертензии, отека и 

повреждения почечной паренхимы [88]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 4) 

• Пациентам с НС (код МКБ-10 – N04) на фоне известного или предполагаемого  

МПГН или С3ГП мы рекомендуем проводить антикоагулянтную терапию при 

отсутствии противопоказаний с целью профилактики тромбоэмболических осложнений 

до момента купирования нефротического синдрома [89, 90].  

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2) 

1. Комментарии: Нефротический синдром при МПГН/С3ГП, как и при любом другом 

гломерулонефрите, ассоциирован с повышенным риском тромбоэмболических 

осложнений [91]. Недавний мета-анализ исследований, в которых c целью 

профилактики тромбозов и тромбоэмболий применяли различные 

антитромботические средства, включая #эноксапарин**, #варфарин**, 

продемонстрировал эффективность такого подхода и при НС [90]. В качестве 

профилактики тромбозов и тромбоэмболий (показание для применения 

лекарственного средства) можно применять раствор для внутривенного и 

подкожного введения гепарин натрия**, #эноксапарин натрия**, таблетки 

#варфарин** (целевой уровень МНО 2-3). Коррекция дозы необходима в случае 

снижения функции почек согласно инструкции к препарату. В систематическом 

обзоре и мета-анализе 6 РКИ и 19 наблюдательных исследований по сравнению 

эффективности и безопасности прямых ингибиторов фактора Xa и #варфарина** 

у пациентов с ХБП было показано, что прямые ингибиторы фактора Ха 

(#апиксабан**, #ривароксабан**) были связаны со более значительным снижением 

риска тромбоэмболических осложнений и представляют хорошую альтернативу 

традиционным препаратам [89]. 

Алгоритм применения антикоагулянтной/ дезагрегантной терапии у пациентов с 

нефротическим синдромом и МПГН/С3ГП на основе факторов риска и шкалы риска 

кровотечения HAS-BLED представлен в Приложении Б. Шкала HAS-BLED представлена 

в Приложении Г1-2. 

3.1.2 Лечение первичного МПГН/С3ГП 
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При выявлении состояния, явившегося причиной вторичного МПГН/С3ГП (табл.1), 

проводят соответствующее лечение (см. раздел 3.1.3). В отношении терапии первичного 

МПГН/С3ГП доказательная база, накопленная к настоящему моменту, имеет ряд 

существенных особенностей, ограничивающих качество доказательств. Во-первых, 

первичный МПГН/С3ГП – орфанное заболевание, следовательно, число пациентов в 

имеющихся исследованиях часто невелико, а проведение РКИ практически невозможно. 

Во-вторых, в более ранних исследованиях не всегда были учтены все вторичные варианты 

МПГН/С3ГП. В-третьих, подходы к терапии ИК-опосредованного МПГН и С3ГП часто 

изучали раздельно, особенно в течение последней декады. Четвертым важным моментом 

является отсутсвтвие генетического анализа и исследования антител к факторам 

комплемента в ранних исследованиях. Тем не менее, к настоящему моменту 

сформировался подход к терапии первичного МПГН/С3ГП как генетически 

детерминорованного, так и аутоиммунного [8]. В случае отсутствия 

НС/прогрессирования дисфункции почек при первичном МПГН/С3ГП иммуносупрессивную 

терапию (ИСТ) не проводят в связи с высокими рисками развития побочных эффектов, 

ограничиваясь ренопротективной терапией и другими опциями лечения ХБП [31, 40, 85]. 

В случае активного течения заболевания в форме БПНС ИСТ необходимо применять 

незамедлительно. У пациентов с НС с целью его купирования могут быть применены 

ингибиторы кальциневрина (ИКН). При подтверждении наличия аутоантител к 

факторам комплемента может быть использована медикаментозная деплеция В-

лимфоцитов или плазматических клеток, а также плазмаферез. В некоторых случаях 

дефицита фактора Н комплемента может оказаться эффективной трансфузия 

свежезамороженной плазмы, замещающей этот фактор. Учитывая основной механизм 

формирования МПГН/С3ГН в виде активации комплемента, комплемент-блокирующая 

терапия #экулизумабом** (внутривенная инфузия в дозе 900-1200 мг 1 раз в неделю [66]), 

блокирующим С5 фракцию комплемента, и подобными препарами, может оказаться 

эффективной. Ряд препаратов, блокирующих различные белки комплемента, в 

настоящий момент разрабатываюся и/или проходят клинические испытания в популяции 

пациентов с МПГН/С3ГП и вскоре войдут в клиническую практику [8]. 

• В случае БПНС при МПГН/С3ГП вне зависимости от этиологии мы рекомендуем 

применение пульс-терапии глюкокортикоидами (ГК) в сочетании с 

противоопухолевыми препаратами/ иммунодепрессантами (при отсутствии 

противопоказаний) (циклофосфамидом** (ЦФ) или #микофенолата мофетилом** 

(ММФ)) перорально в дозе 500-1000 мг 2 раза в сутки до достижения эффекта 
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терапии) для предотвращения развития терминальной почечной недостаточности 

[8, 40].  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств –5) 

• Пациентам с доказанным или предполагаемым генетически детерминированным 

первичным МПГН/С3ГП, стабильной функцией почек и отсутствием НС мы не 

рекомендуем применение ИСТ для лечения заболевания [27, 66, 92-94]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 4)  

• Для достижения ремиссии болезни пациентам с первичным МПГН/С3ГП, НС и без 

признаков прогрессирования дисфункции почек при отсутствии противопоказаний 

мы рекомендуем назначение ИКН (циклоспорина**) в течение 12 месяцев при 

наличии эффекта [95-97]. 

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 1)  

Комментарии: В случае первичного МПГН/С3ГП, протекающего с НС, 

резистентным к ГК, назначение ИКН направлено, в том числе, на восстановление 

цитоскелета подоцитов и купирование НС. Доказательная база в отношении 

эффективности ИКН при стероид-резистентном НС представлена рядом мета-

анализов [95-97]. Циклоспорин** следует назначать в стартовой дозе 2-4 мг/кг/сутки в 

два приема с последующей коррекцией дозы по нулевой концентрации циклоспорина** в 

сыворотке (целевая концентрация 100-175 нг/мг). Циклоспорин** может быть применен 

в сочетании с ГК в низких дозах при отсутствии у пациента существенных рисков 

развития побочных эффектов терапии ГК. 

• Пациентам с первичным МПГН/С3ГП, НС и/или прогрессирующей дисфункцией 

почек для индукции ремиссии болезни мы рекомендуем лечение ГК в сочетании с 

ЦФ** при отсутствии противопоказаний и тщательной оценке риска развития 

побочных эффектов [98].  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 4) 

Комментарии: Применение ГК в высоких дозах и длительно ассоциировано с 

рядом тяжелых побочных эффектов [40]. В этой связи перед назначением ГК должны 

быть оценены индивидуальные риски осложнений терапии ГК и с учетом тяжести 



 

 

32 

заболевания почек максимально редуцированы дозы и сроки приема препаратов. 

Максимальными дозой и длительностью терапии следует считать пероральный прием 

ГК в дозе 0,5-1 мг/кг/сутки (не более 80 мг) в течение 1 месяца с постепенным снижением 

дозы до полной отмены спустя 6 месяцев после начала лечения. В случае отсутствия 

эффекта лечения спустя 3 месяца после начала следует провести редукцию и затем 

полную отмену ГК раньше [40]. Максимальная доза ЦФ** при приеме внутрь 2 мг/кг/сут 

или 200 мг/сутки [40]. 

• При отсутствии противопоказаний и тщательной оценке риска развития побочных 

эффектов пациентам с первичным МПГН/С3ГП, НС и/или прогрессирующей 

дисфункцией почек мы рекомендуем лечение ГК в сочетании с #ММФ** для 

индукции ремиссии болезни [99-105].  

Уровень убедительности рекомендаций В (уровень достоверности 

доказательств – 3) 

Комментарии: Данные об эффективности #ММФ** представлены несколькими 

сравнительными исследованиями [99-105]. #ММФ** при первичном МПГН/С3ГП 

применяли перорально в дозе 750-1000 мг 2 р/сутки в комбинации с пероральным приемом 

ГК в невысоких дозах. Все исследования показали более высокую частоту ремиссий при 

применении #ММФ** в сравнении с монотерапией ГК, ЦФ** и другими препаратами. В 

этой связи Рабочая группа считает возможным и необходимым применение #ММФ** 

при первичном МПГН/С3ГП. В качестве эквивалента #ММФ** может быть применены 

препараты #микофеноловой кислоты** в эквивалентных дозах (500 мг #ММФ** 

эквивалентны 360 мг #микофеноловой кислоты). 

• Пациентам с первичным МПГН/С3ГП и доказанными или предполагаемыми 

антителами к факторам комплемента мы рекомендуем применение #ритуксимаба** 

с целью индукции ремиссии заболевания и улучшения прогноза [106-109]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 4) 

Комментарии: Доступные на текущий момент исследования эффективности 

применения #ритуксимаба** (в/в инфузия в дозе 375 мг/м2 (максимально 1000 мг) 

однократно или двукратно с интервалом в 14 дней) при первичном МПГН/С3ГП без 

криоглобулинемии, несмотря на то, что включают суммарно небольшое число пациентов, 

продемонстрировали эффект в виде снижения протеинурии при отсутствии 

прогрессирования дисфункции почек и существенных побочных эффектов [106-109].  
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• Пациентам с первичным МПГН/С3ГП при отсутствии эффекта терапии ГК и/или 

иммунодепрессантами мы рекомендуем рассмотреть применение #экулизумаба** в 

качестве следующей линии терапии в дозе 900 мг в/в 1 раз в неделю первые 4 

недели (индукция) и затем 1200 мг в/в 1 раз в 2 недели в течение 48 недель с целью 

лечения заболевания [110, 111]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 4) 

• Пациентам с первичным МПГН/С3ГП в сочетании с комплемент-ассоциированой 

тромботической микроангиопатией (атипичным гемолитико-уремическим 

синдромом) мы рекомендуем применение экулизумаба** или равулизумаба** для 

предупреждения почечных и системных осложнений [112, 113].  

Уровень убедительности рекомендаций A (уровень достоверности 

доказательств – 2) 

• Пациентам с предполагаемой или доказанной аутоиммунной этиологией 

МПГН/С3ГП и прогрессированием дисфункции почек для лечения заболевания мы 

рекомендуем применение плазмообмена (6-8 сеансов в течение двух недель) в 

сочетании с ИСТ [114].   

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 4) 

• Пациентам с МПГН/С3ГП и доказанным или предполагаемым дефектом фактора Н 

для лечения заболевания мы рекомендуем проводить инфузии свежезамороженной 

плазмы каждые 2 недели в течение 3 месяцев [115, 116].   

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 4) 

 

3.1.3 Лечение вторичных вариантов МПГН/С3ГП 

• Пациентам со вторичными формами МПГН мы рекомендуем проводить терапию 

основного заболевания (табл.1) для торможения прогрессирования заболевания 

почек и индукции ремиссии  [31, 40]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 
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• У пациентов с МПГН, ассоциированным с инфекцией вирусом гепатита С и 

дисфункцией почек, мы рекомендуем проводить лечение противовирусными 

препаратами прямого действия, персонифицированное с учетом генотипа вируса, 

вирусной нагрузки, выраженности дисфункции почек и почечной токсичности 

препаратов для достижения стойкого висусологического ответа и лечения 

заболевания [117].  

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2) 

• При криоглобулинемическом МПГН, ассоциированным с вирусом гепатита С, и 

при наличии НС и/или прогрессирующем снижении функции почек мы 

рекомендуем применение ИСТ в сочетании с противовирусными препаратами 

прямого действия с целью индукции ремиссии и улучшения прогноза [41]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 

• При криоглобулинемическом МПГН, ассоциированным с вирусом гепатита С, и 

при наличии НС и/или прогрессирующем снижении функции почек мы 

рекомендуем противовирусную терапию комбинировать с применением 

плазмообмена с целью индукции ремиссии и улучшения прогноза [41]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 

• При МПГН, ассоциированным с вирусом гепатита С, рефрактерном к 

противовирусной терапии и терапии иммунодерпессантами и/или при наличии 

полулуний по данным морфологического исследования ткани почки мы 

рекомендуем применять #ритуксимаб**  для достижения ремиссии и улучшения 

прогноза [41]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 

Комментарии: При криоглобулинемическом варианте МПГН, который 

резистентен к применению антивирусных препаратов или протекает с выраженными 

признаками криоглобулинемического васкулита (поражение кожи, легких, 

гломерулонефрит с полулуниями) препаратом выбора является #ритуксимаб, применение 

которого приводит к истощению пула В-лимфоцитов, продуцирующих криоглобулины 

(375 мг/м2 1 раз в неделю в течение 4-х недель). Менее эффективной альтернативой в 
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этих случаях является плазмаобмен (3 л плазмы 3 раза в неделю, 2-3 недели) в сочетании с 

ГК и/или ЦФ** в течение 2 – 4 мес.  

• При МПГН, ассоциированным с вирусом гепатита В, мы рекомендуем проводить 

противовирусную терапию в сочетании или без сочетания с ИСТ с целью 

купирования активности вирусного процесса, контроля гломерулярного 

повреждения и улучшения почечного прогноза [118-120]. 

Уровень убедительности рекомендаций А (уровень достоверности 

доказательств – 2) 

Комментарии: Несколько мета-анализов демонстрируют эффект монотерапии 

противовирусными препаратами системного действия в отношении снижения 

протеинурии при гломерулонефрите, ассоциированном с вирусом гепатита В [119, 120]. 

В более раннем мета-анализе был показан положительный эффект комбинированной 

иммуносупрессивной и противовирусной терапии [118]. Выбор противовирусного 

препарата системного действия должен учитывать возраст пациента, исходный 

уровень вирусной нагрузки, вариант поражения почек, риск резистентности вируса, 

сопутствующие препараты, включая иммунодепрессанты [121]. Дозы #Пэгинтерферона 

альфа-2a (40 кДа)** и нуклеозидов и нуклеотидов - ингибиторов обратной 

транскриптазы должны быть скорректированы по клиренсу креатинина (см. 

Приложение А3). Также следует учитывать потенциальную почечную токсичность 

#адефовира и #тенофовира**. 

• При МПГН, ассоциированным с ВИЧ, мы рекомендуем проводить 

антиретровирусную терапию (в сочетании с ИСТ в случае быстрого 

прогрессирования дисфункции почек) для индукции ремиссии и улучшения 

почечного прогноза [122, 123]. 

Уровень убедительности рекомендаций В (уровень достоверности 

доказательств –3) 

• При МПГН, ассоциированным с аутоиммунным заболеванием, мы рекомендуем 

проводить лечение последнего в объеме, пердусмотренном соответствующими КР 

с целью индукции ремиссии и улучшения почечного прогнозаа [31, 40]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 
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• При МПГН/С3ГП, ассоциированными с моноклональной гаммапатией, мы 

рекомендуем применение клон-ориентированной полихимиотерапии 

противоопухолевыми препаратами (табл.5)  с целью индукции ремиссии и 

улучшения почечного прогноза [61, 71, 124-129].  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 4) 

Комментарии: При МПГН/С3ГП, ассоциированном с моноклональным ИГ, 

наиболее эффективным является лечение, направленное на этиологический фактор, в 

данном случае на патологический клон В-клеточной линии. При выявлении у пациента 

моноклональной гаммапатии, соответствующей онкогематологическим критериям для 

начала лечения, как правило, пациент направляется к врачу-гематологу для инициации 

какого-либо варианта полихимиотерапии (табл. 5). Случаи МПГН/С3ГП, развивающиеся 

в рамках моноклональной гаммапатии ренального значения, также требуют применения 

противоопухолевых средств [74]. При этом без проведения подобного лечения риск 

прогрессирования МПГН/С3ГП существенно возрастает, как и риск неблагоприятного 

ренального исхода [125-129]. Лечение таких случаев должно проводиться совместно с 

врачом-гематологом [74]. 

Таблица 5. Препараты и методы, применяемые для лечения клональной 

пролиферации В-клеточной линии согласно соответствующим КР [130-132]. 

Алкилирующие средства (например, циклофосфамид**, бендамустин**, мелфалан**, 

хлорамбуцил**) 

Антиметаболиты (например, флударабин**)  

Противоопухолевые антибиотики и родственные соединения (например, 

доксорубицин**) 

Глюкокортикоиды (дексаметазон**, преднизолон**) 

Прочие противоопухолевые препараты (например, ингибиторы протеасомы – 

бортезомиб**, карфилзомиб**) 

Моноклональные антитела (например, анти-CD20 – ритуксимаб**, обинутузумаб**, 

офатумумаб; анти-CD38 – даратумумаб**) 

Ингибиторы протеинкиназы (например, ибрутиниб**) 

Другие иммунодепрессанты (например, леналидомид**, помалидомид**) 

Высокодозная полихимиотерапия с последующей аутотрансплантацией стволовых 

гемопоэтических клеток крови 
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• Пациентам с вторичным МПГН/С3ГП, развивающемся на фоне В-клеточных  

(неходжкинских) лимфом, мы рекомендуем применение ритуксимаба** с целью редукции 

опухолевого клона и  улучшения прогноза ассоциированного с ней заболевания почек 

[133].  

Уровень убедительности рекомендаций A (уровень достоверности доказательств – 

1) 

• Пациентам с вторичным МПГН/С3ГП в сочетании с  криоглобулинемией, 

развивающейся в результате В-клеточной пролиферации, в том числе 

ассоциированной с  вирусом гепатита С,  мы рекомендуем применение 

#ритуксимаба** с целью улучшения прогноза заболевания почек [134].  

Уровень убедительности рекомендаций В (уровень достоверности доказательств – 

2) 

Комментарии: Введение #ритуксимаба** может осуществляться следующим образом: 

в/в инфузия 375 мг/м2 1 раз в неделю на протяжении 4х недель или 1000 мг двукратно с 

интревалом 14 дней [134]. 

3.2 Немедикаментозное лечение  

• У пациентов с МПГН/С3ГП и ХБП С1-С5Д мы рекомендуем проводить 

немедикаментозное лечение в объеме, предусмотренном в КР по ХБП, с целью 

улучшения почечного прогноза и прогноза жизни [31]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 

4. Медицинская реабилитация и санаторно-курортное лечение, 

медицинские показания и противопоказания к применению методов 

медицинской реабилитации, в том числе основанных на использовании 

природных лечебных факторов 

Специфической медицинской реабилитации при МПГН и С3ГП не разработано. 

• У пациентов с любым вариантом МПГН/С3ГП и ХБП мы рекомендуем проводить 

медицинскую реабилитацию по показаниям и в объеме, предусмотренными КР по 

ХБП, с целью улучшения почечного прогноза и прогноза жизни [31]. 
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Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 

5. Профилактика и диспансерное наблюдение, медицинские показания и 

противопоказания к применению методов профилактики 

Методы первичной профилактики первичного МПГН/С3ГП не разработаны.  

Профилактика вторичных вариантов МПГН/С3ГП, например, при системных 

аутоиммунных заболеваниях, хронических инфекциях, моноклональной гаммапатии, 

может заключаться в лечении основного заболевания до появления гломерулярного 

синдрома, однако, доказательная база в этом отношении крайне ограничена. 

• У пациентов с МПГН/С3ГП, ассоциированным с моноклональной гаммапатией, 

получающих заместительную почечную терапию (ЗПТ) и являющихся 

кандидатами на пересадку почки, мы рекомендуем проводить контроль 

гематологического ответа и при необходимости клон-ориентированное лечение 

совместно с врачом-гематологом в пре- и посттрансплантационном периоде с 

целью профилактики рецидива МПГН/С3ГП в аллографте почки [135, 136]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 4) 

Комментарии: Профилактика рецидива МПГН/С3ГП в почечном трансплантате 

может быть реализована при некоторых вторичных вариантах заболевания, например, в 

случаях, ассоциированных с моноклональной гаммапатией. Частота рецидива МПГН 

(пролиферативного гломерулонефрита с отложением моноклонального ИГ) в аллографте 

почки при отсутствии гематологического ответа является высокой и связана с низкой 

выживаемостью трансплантированного органа [61, 137].  

• У пациентов с С3ГП, получающих ЗПТ и являющихся кандидатами на пересадку 

почки, мы рекомендуем проводить терапию #экулизумабом** (внутривенно в дозе 

900 мг 1 раз в неделю 4 недели, затем в дозе 1200 мг 1 раз в неделю) в пре- и 

посттрансплантационном периоде с целью профилактики рецидива С3ГП в 

аллографте почки [136, 138, 139]. 

Уровень убедительности рекомендаций A (уровень достоверности 

доказательств – 2) 



 

 

39 

• У пациентов с МПГН/С3ГП мы рекомендуем проводить мероприятия, 

направленные на профилактику осложнений дисфункции почек и ОПП, и 

диспансерное наблюдение в объеме, предусмотренном КР по ХБП, с целью 

улучшения почечного прогноза и выживаемости [31]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности 

доказательств – 5) 

6. Организация оказания медицинской помощи 

Основные показания к экстренной госпитализации в стационар пациентов с МПГН 

и С3ГП: 

1) Развитие или подозрение на развитие ОПП (снижение темпов диуреза <0,5 мл/кг/час в 

течение >6 часов или повышение                 креатинина крови >50% от исходного за 7 дней 

или повышение креатинина крови на >26 мкмоль/л за 48 часов); 

2) Быстропрогрессирующее снижение СКФ и/или повышение уровня креатинина крови 

(на >50% в течение 3 месяцев); 

3) Острый нефритический синдром; 

4) Водно-электролитные нарушения и ацидоз (потеря жидкости и гиповолемия, 

гиперкалиемия, гипокалиемия, гипонатриемия, метаболический ацидоз, 

декомпенсированный); 

5) Любое из следующих осложнений, требующее экстренной терапии, включая начало 

диализа: нарушение функций центральной нервной системы; серозиты; декомпенсация 

метаболического ацидоза; гиперкалиемия; неконтролируемая гипергидратация (анасарка, 

отек легких) и артериальная гипертензия; тяжелая белково-энергетическая 

недостаточность; 

6) Резистентная к амбулаторному лечению артериальная гипертензия (включая 

гипертензивный криз); 

7) Впервые выявленное снижение СКФ <30 мл/мин/1,73 м2. 

Основные показания к выписке пациента из стационара после экстренной 

госпитализации пациентов с МПГН и С3ГП: 

1) Подтвержден или исключен диагноз ОПП; при подтверждении – установлена этиология 

ОПП; 

2) Проведено лечение ОПП в полном объеме, завершившееся исходом (регресс, 

прогрессирование ХБП, терминальная почечная недостаточность); 

3) Установлена причина быстропрогрессирующего снижения СКФ и/или повышения 

уровня креатинина крови (на >50% в течение 2-6 месяцев) и проведено лечение, 
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завершившееся исходом (регресс, прогрессирование ХБП, терминальная почечная 

недостаточность); 

4) Купированы проявления острого нефритического синдрома, установлена его причина; 

5) Проведено лечение клинически значимых осложнений дисфункции почек: водно-

электролитных нарушений, нарушений кислотно-основного состояния крови: купированы 

или компенсированы гиповолемия, гиперкалиемия, гипокалиемия, гипонатриемия, 

метаболический ацидоз, метаболический алкалоз (консервативными методами или 

методами диализа); 

6) Снижено артериальное давление, устранены жизнеугрожающие проявления 

гипертензии и оптимизирована антигипертензивная терапия у пациентов ХБП С1-С5Д; 

7) При впервые выявленном снижении СКФ <30 мл/мин/1,73 м2 – проведены диагностика 

и лечение основных осложнений дисфункции почек. 

 

Основные показания к плановой госпитализации в стационар: 

1) Первичная диагностика при подозрении на МПГН или С3ГП; 

2) у пациентов с известным диагнозом МПГН или С3ГП: 

a. нарастание протеинурии и/или гематурии; 

b. впервые выявленный нефротический синдром или сочетание гипоальбуминемии и 

протеинурии >3,5 г/сутки/1,73 м2; 

c. необходимость диагностики/дифференциальной диагностики с применением биопсии 

почек или других диагностических исследований, требующих госпитализации; 

3) формирование доступа для диализа; 

4) на фоне беременности; 

5) проведение ИСТ МПГН или С3ГП и/или лечение ассоциированных патологических 

процессов; 

6) подготовка к проведению оперативного лечения по разным показаниям. 

Основные показания к выписке пациента из стационара после плановой 

госпитализации: 

1) Подтвержден или опровергнут диагноз МПГН или С3ГП, проведены лечение и 

первичная диагностика с применением биопсии почек или других диагностических 

исследований в соответствии с рекомендациями; 

2) Подтвержден или опровергнут диагноз обострения/рецидива, проведено лечение в 

соответствии с рекомендациями; 
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3) Проведена диагностика причин вторичного МПГН в соответствии с рекомендациями; 

4) Сформирован доступ для диализа; 

5) МПГН или С3ГП на фоне беременности – определен почечный прогноз, проведены 

лечение и диагностика в соответствии с рекомендациями; 

6) Проведение индукционной ИСТ – проведен цикл или госпитальная фаза 

иммуносупрессивной терапии, выполнена диагностика и лечение осложнений ИСТ, 

осуществлен контроль функционального состояния почек, проведены диагностика и 

лечение осложнений дисфункции почек (если таковые были выявлены); 

7) Подготовка к проведению оперативного лечения – осуществлена необходимая 

диагностика и коррекция осложнений ХБП, влияющих на риски оперативного 

вмешательства (консервативно или методами диализа). 

Принципы организации амбулаторной помощи: 

Амбулаторное ведение пациентов с МПГН и С3ГП должно быть организовано в 

соответствии с принципами, изложенными в рекомендациях по ХБП [31].   

 

7. Дополнительная информация (в том числе факторы, влияющие на исход 

заболеванияили состояния) 

Несмотря на активные меры профилактики инфекций, которые объясняют 

наметившуюся в последние 15-20 лет явную тенденцию к снижению распространенности 

МПГН в большинстве регионов мира [1], этот вариант гломерулонефрита нельзя считать 

прогностически благоприятным. МПГН остается одной из основных причин 

терминальной почечной недостаточности среди всех остальных форм первичного 

гломерулонефрита [140]. Определить точно прогноз в отношении развития МПГН/С3ГП 

затруднительно, поскольку за последние годы изменились представления о патогенезе 

болезни, что делает невозможным использование «исторического контроля». 10-летняя 

почечная выживаемость для МПГН, составляет 50-60% и зависит от многих факторов 

(табл.6), главным из которых является формирование полулуний более чем в 50% 

клубочков. При С3ГП 10-летняя почечная выживаемость составляет 30-50% (при 

генетических вариантах – более низкая). Частота возвратного гломерулонефрита в 

трансплантате при ИГ-позитивном МПГН колеблется в пределах 18-50% [136]. При БПД 

частота возвратного гломерулонефрита составляет от 67 до 100% [138]. Частым вариантом 

МПГН, рецидивирующим в трансплантате, является ассоциированный с моноклональной 

гаммапатией, что обусловливает низкую выживаемость почечного трансплантата [137].  

 

Табл.6. Предикторы неблагоприятного прогноза в отношении почечной выживаемости 

при МПГН/С3ГП. 

 
Клинические 

 

• мужской пол 

• нефротический синдром  
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• артериальная гипертензия 

• макрогематурия 

• отсутствие спонтанной или медикаментозно обусловленной 

клинической ремиссии в течение болезни 

Лабораторные 

 

• низкий уровень гемоглобина 

• повышение креатинина и/или снижение СКФ в дебюте болезни 

Морфологические 

 

• диффузное удвоение базальных мембран по сравнению с фокально-

сегментарным 

• полулуния более чем в 20% клубочков 

• выраженная мезангиальная пролиферация (лобулярный вариант) 

• мезангиальные депозиты и склероз 

• выраженные тубуло- интерстициальные изменения 

Примечания: МПГН – мембранопролиферативный гломерулонефрит; С3ГП – С3-

гломерулопатия; СКФ – скорость клубочковой фильтрации. 

Критерии оценки качества медицинской помощи 

№ Критерий качества Уровень 

убедительн

ости 

рекомендац

ий 

Уровень 

достоверн

ости 

доказатель

ств 

1 Пациенту с предполагаемым или установленным диагнозом 

МПГН/С3ГП выполнен подсчет дисморфных эритроцитов и 

акантоцитов при микроскопическом исследовании осадка мочи  

А 1 

2 Пациенту с предполагаемым или установленным диагнозом 

МПГН/С3ГП выполнено определение уровня антинуклеарного 

фактора на HEp-2 клеточной линии (непрямая реакция 

иммунофлюоресценции) в крови  

А 1 

3 Пациенту с с предполагаемым или установленным диагнозом 

МПГН/С3ГП и положительным титром антинуклеарного фактора 

выполнено определение антител к двуспиральной ДНК 

количественным методом (определение содержания антител к ДНК 

нативной)  

А 1 

4 Пациенту с предполагаемым или установленным диагнозом 

МПГН/С3ГП выполнено определение уровней С3 и С4 фракций 

комплемента  

А 2 

5 Пациенту с предполагаемым или установленным диагнозом 

МПГН/С3ГП выполнено исследование уровня криоглобулинов в 

крови  

А 2 

6 Пациенту с предполагаемым или установленным диагнозом 

МПГН/С3ГП выполнена диагностика моноклональной гаммапатии  

 

А 2 

7 Пациенту с диагнозом МПГН/С3ГП выполнено молекулярно-

генетическое исследование мутаций факторов Н, I, В, СЗ, 

тромбомодулина, MCP 

А 2 

8 Пациенту с диагнозом МПГН/С3ГП выполнено определение 

содержания антител к фактору Н  

А 2 

9 Пациенту с предполагаемым или установленным диагнозом 

МПГН/С3ГП выполнено ультразвуковое исследование почек 

А 2 

10 Пациенту с подозрением на МПГН/С3ГП выполнена биопсия почки 

под УЗИ контролем с патолого-анатомическим исследованием 

биопсийного материала при отсутствии противопоказаний  

А 2 

11 Пациенту с подозрением на МПГН/С3ГП при выполнении 

патолого-анатомического исследования биопсийного материала 

почки выполнены:  

- световая микроскопия (микроскопия микропрепарата тканей 

почки) (окраски на парафиновых срезах: гематоксилином и 

эозином, трихромальная окраска по Массону, ПАС-реакция, 

А 2 
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импрегнация серебром по Джонсу): 

- иммунофлюоресцентные методы с оценкой гломерулярных 

депозитов (ИГ A, M, G, легкие цепи лямбда и каппа, фибриноген, 

фракции комплемента C3, C1q); 

- электронная микроскопия микропрепаратов ткани почки  

12 Пациенту с НС (код по МКБ-10 - N 04.) на фоне известного или 

предполагаемого МПГН или С3ГП проведена антикоагулянтная 

терапия  

А 2 

13 Пациенту с первичным МПГН/С3ГП, НС и/или прогрессирующей 

дисфункцией почек проведено лечение ГК (при отсутствии 

противопоказаний) в сочетании с ЦФ** или #ММФ** 

В 3 

14 Пациенту с первичным МПГН/С3ГП, НС и без признаков 

прогрессирования дисфункции почек при отсутствии 

противопоказаний проведено лечение ИКН (циклоспорином**)  

А 1 

15 Пациенту с первичным МПГН/С3ГП в сочетании с комплемент-

ассоциированой тромботической микроангиопатией (атипичным 

гемолитико-уремическим синдромом) проведено лечение 

экулизумабом** или равулизумабом** с целью лечения 

заболевания 

А 2 

16 Пациенту с вторичным МПГН/С3ГП, развивающемся на фоне В-

клеточных (неходжкинских) лимфом и/или криоглобулинемии 1-2 

типов, проведено лечение ритуксимабом** 

А 1 

17 Пациенту с вторичным МПГН/С3ГП в сочетании с 

криоглобулинемией проведено лечение #ритуксимабом** 

В 2 
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Приложение А1. Состав рабочей группы по разработке и пересмотру клинических 

рекомендаций 

1. Добронравов В.А. (председатель рабочей группы) – д.м.н., проф., директор 

научно-исследовательского института нефрологии, Первый Санкт-Петербургский 

государственный медицинский университета им. акад. И.П. Павлова, Санкт-Петербург. 

Член Правления Ассоциации нефрологов. 

2. Храброва М.С. – к.м.н., доцент кафедры пропедевтики внутренних болезней с 

клиникой, Первый Санкт-Петербургский государственный медицинский университет им. 

акад. И.П. Павлова, Санкт-Петербург. Член Правления Ассоциации нефрологов 

3. Карунная А.В. (секретарь рабочей группы) – врач-нефролог отделения 

хронического гемодиализа клиники научно-исследовательского института нефрологии, 

ассистент кафедры пропедевтики внутренних болезней с клиникой, Первый Санкт-

Петербургский государственный медицинский университет им. акад. И.П. Павлова, 

Санкт-Петербург. Член Ассоциации нефрологов. 
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4. Козловская Н.Л. – д.м.н., проф., кафедра внутренних болезней с курсом 

функциональной диагностики и кардиологии им. акад. В.С. Моисеева, Российский 
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почек, Городская клиническая больница им. А.К. Ерамишанцева, Москва. Член 

Ассоциации нефрологов. 

5.      Ватазин А.В. – д.м.н., проф., зав. кафедрой трансплантологии, нефрологии и 

искусственных органов, Московский областной научно-исследовательский клинический 

институт им. М.Ф. Владимирского, Москва. Главный внештатный специалист нефролог 

Минздрава РФ по ЦФО. Президент Ассоциации нефрологов. Заслуженный врач РФ. 

Заслуженный деятель науки РФ. 

6. Чеботарева Н.В. – д.м.н., кафедра внутренних, профессиональных болезней и 

ревматологии, Первый Московский государственный медицинский университет им. И.М. 

Сеченова (Сеченовский университет), Москва. Член Ассоциации нефрологов. 

Приложение А2. Методология разработки клинических рекомендаций 

В качестве основы для разработки клинических рекомендаций по МПГН были 

использованы рекомендации «Мембранопролиферативный гломерулонефрит» 2013 г., 

международные рекомендации по проблеме. Процесс подготовки рекомендаций состоял 

из следующих этапов: выбор руководителя, членов рабочей группы (РГ) и секретариата; 

определение в ходе дискуссий наиболее важных для реальной клинической практики 

областей, которые должны покрывать рекомендации; определение частных вопросов для 

исследования и формулировки рекомендаций; разработки приемов поиска доказательной 

базы; формирование окончательного перечня рекомендаций и его структуры. Указания, 

представленные в настоящих рекомендациях, основаны на выполненном членами группы 

анализе исследований в нефрологии и смежных областях медицины, их систематических 

обзоров и МА, опубликованных до мая 2024 г.  

Члены РГ стремились, чтобы каждая рекомендация базировалась на максимально 

возможных уровнях достоверности и убедительности рекомендаций. Тем не менее, РГ 

сочла необходимым оставить ряд рекомендаций, формально имеющих низкий уровень 

доказательности или основанных на экспертной оценке, с учетом многолетнего опыта 

ведения пациентов соответствующего профиля и того, что эти рекомендации могут иметь 

существенное значение для практической работы. 

Для оценки качества и силы рекомендации использовали уровни достоверности 

доказательств и убедительности рекомендаций (табл.1-3). 

 

Целевая аудитория данных клинических рекомендаций: 

1. Врач-нефролог. 

2. Врач-терапевт. 

3. Врач-терапевт участковый. 

4. Врач общей практики (семейный врач). 
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5. Врач-уролог. 

6. Врач-гематолог. 

7. Врач-ревматолог. 

8. Врач-инфекционист. 

9. Врач-офтальмолог. 

10. Врач-патологоанатом 

Таблица 1.Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД)для методов 

диагностики (диагностических вмешательств) 

УДД Расшифровка 

1 Систематические обзоры исследований с контролем референсным методом или 

систематический обзор рандомизированных клинических исследований с 

применением мета-анализа 

2 Отдельные исследования с контролем референсным методом или отдельные 

рандомизированные клинические исследования и систематические обзоры 

исследований любого дизайна, за исключением рандомизированных клинических 

исследований, с применением мета-анализа 

3 Исследования без последовательного контроля референсным методом или 

исследования с референсным методом, не являющимся независимым от 

исследуемого метода или нерандомизированные сравнительные исследования, в 

том числе когортные исследования 

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая 

5 Имеется лишь обоснование механизма действия или мнение экспертов 

 

Таблица 2.Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД)для методов 

профилактики, лечения и реабилитации (профилактических, лечебных, реабилитационных 

вмешательств) 

УДД Расшифровка  

1 Систематический обзор РКИ с применением мета-анализа 

2 Отдельные РКИ и систематические обзоры исследований любого дизайна, за 

исключением РКИ, с применением мета-анализа 

3 Нерандомизированные сравнительные исследования, в т.ч. когортные исследования 

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая или серии случаев, 

исследования «случай-контроль» 

5 Имеется лишь обоснование механизма действия вмешательства (доклинические 

исследования) или мнение экспертов 

 

Таблица 3.Шкала оценки уровней убедительности рекомендаций(УУР) для 

методов профилактики, диагностики, лечения и реабилитации (профилактических, 

диагностических, лечебных, реабилитационных вмешательств) 

УУР Расшифровка 
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A Сильная рекомендация (все рассматриваемые критерии эффективности 

(исходы) являются важными, все исследования имеют высокое или 

удовлетворительное методологическое качество, их выводы по 

интересующим исходам являются согласованными)  

B Условная рекомендация (не все рассматриваемые критерии эффективности 

(исходы) являются важными, не все исследования имеют высокое или 

удовлетворительное методологическое качество и/или их выводы по 

интересующим исходам не являются согласованными)  

C Слабая рекомендация (отсутствие доказательств надлежащего качества (все 

рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются неважными, 

все исследования имеют низкое методологическое качество и их выводы по 

интересующим исходам не являются согласованными)  

 

Порядок обновления клинических рекомендаций. 

Механизм обновления клинических рекомендаций предусматривает их 

систематическую актуализацию – не реже чем один раз в три года, а также при 

появлении новых данных с позиции доказательной медицины по вопросам диагностики, 

лечения, профилактики и реабилитации конкретных заболеваний, наличии обоснованных 

дополнений/замечаний к ранее утвержденным КР, но не чаще 1 раза в 6 месяцев. 

Приложение А3. Справочные материалы, включая соответствие показаний к 

применению и противопоказаний, способов применения и доз лекарственных 

препаратов, инструкции по применению лекарственного препарата 

Таблица 1. Причины формирования не иммунокомплексного/ не комплемент-

опосредованного паттерна МПГН [40] 

Репаративная фаза ГУС/ТТП 

Антифосфолипидный синдром (антифософлипидные антитела, антикардиолипиновые 

антитела)  

POEMS синдром 

Лучевой нефрит 

Нефропатия, ассоциированная с трансплантацией костного мозга/ гемопоэтических 

стволовых клеток 

Лекарственно-ассоциированная ТМА 

ТМА/гуморальное отторжение в аллографте почки 

Серповидно-клеточная анемия и полицитемия 

Дисфибриногенемия и другие протромботические состояния 

Дефицит альфа-1 анти-трипсина  
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Примечания: МПГН – мембранопролиферативный гломерулонефрит, ИГ - 

иммуноглобулины, ГУС – гемолитико-уремический синдром, ТМА – тромботическая 

микроангиопатия, ТТП – тромботическая тромбоцитопеническая пурпура, POEMS 

синдром – патологическое состояние неуточненной этиологии, ассоциированное с 

гиперпродукцией ряда цитокинов (VEGF – сосудистый эндотелиальный фактор роста; 

интерлейкин 6 и др.), клинически проявляющееся в виде полинейропатии 

(Polyneuropathy), органомегалии (Organomegaly), эндокринопатии (Endocrinopathy), 

наличием М-протеина (M-protein), вовлечением кожи (Skin changes).  

Таблица 2. Ультраструктурная классификация МПГН  

Тип Локализация депозитов 

I в мезангии и в субэндотелиальном пространстве 

II «болезнь плотных депозитов» - протяженные лентовидные депозиты вдоль 

базальной мембраны клубочков, канальцев и капсулы Боумена 

III в мезангии и в субэндотелиальном пространстве и субэпителиально 

- подтип «Strife and Anders» (депозиты распространяются субэндотелиально, 

субэпителиально и сквозь ГБМ, разрушая ее) 

-   подтип «Burkholder» (субэпителиальные и субэндотелиальные депозиты) 

Примечания: ГБМ – гломерулярная базальная мембрана. 

Таблица 3. Ориентировочная частота опеределения СКФ и суточной протеинурии 

для оценки эффективности терапии. 

Клиническая ситуация Частота оценки клинических показателей 

(СКФ, белок в суточной моче, общий 

анализ мочи, альбумин в сыворотке и т.д.) 

Первый год лечения любого вида после 

установления диагноза МПГН/С3ГП или 

после смены терапии в связи с активностью 

заболевания 

1 раз в три месяца 

Второй и последующие годы лечения при 

отсутствии изменений в ней   

1 раз в 6 месяцев 

СКФ – скорость клубочковой фильтрации 

 

 

Таблица 4. Показания и противопоказания к выполнению биопсии почки.  

Показания Относительные противопоказания 

Стойкая протеинурия и/или гематурия 

после исключения других причин 

Уменьшение размеров почек (≤9 см при коррекции 

по весу, росту) в сочетании с истончением и 
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гиперэхогенностью паренхимы по данным 

ультразвукового исследования (вероятны 

выраженные склеротические изменения почек) 

Нефритический синдром (острый, 

быстропрогрессирующий, хронический) 

Единственная функционирующая почка 

Нефротический синдром Множественные двусторонние кисты почек 

Снижение СКФ необъяснимое при 

клиническом исследовании (острое или 

хроническое) 

Опухоль почки 

Уточнение характера поражения почек 

при системных заболеваниях 

(множественная миелома, AL-амилоидоз, 

AA-амилоидоз, системная красная 

волчанка, антифосфолипидный синдром, 

системный васкулит и др.) 

Текущий инфекционный процесс в почке или 

паранефрии, а также прилежащих к месту пункции 

областях, включая кожу 

 Неконтролируемая артериальная гипертензия 

 Некоррегируемая гипокоагуляция 

 Тромбоцитопения <100*109/л  

 Гидронефроз 

 Врожденные аномалии строения почек 

(подковообразная почка) 

 Поликистоз 

 Отсутствие опытного врача, необходимого 

инструментария, патоморфологического 

сопровождения 

Примечания: СКФ – скорость клубочковой фильтрации 

 

Таблица 5. Коррекция доз нуклеозидов и нуклеотидов - ингибиторов обратной 

транскриптазы и пэгинтерферона альфа-2a (40 кДа) в зависимости от клиренса креатинина  
Клиренс 

креатинина 

(мл/мин) 

Ламивудин 

** 

Телбивудин 

** 

Адефовир Энтекавир 

** 

Тенофовир 

** 

Пэгинтерферон 

альфа-2а** 

≥50 100 мг/сут 600 мг/сут 10 мг/сут 0,5 мг/сут 245 мг/сут 180 мкг 

подкожно/нед 

30-49 100 мг/сут 

первая 

доза, затем 

по 50 

мг/сут 

600 мг 

через день 

10 мг через 

день 

0,25 мг/сут 245 мг 

через день 

135 мкг 

подкожно/нед 

15-29 35 мг/сут 

первая 

доза, затем 

600 мг 

каждые 3 

дня 

10 мг 

каждые 3 

дня 

0,15 мг/сут 245 мг 

каждые 2-3 

дня 

- 
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25 мг/сут 

5-14 35 мг/сут 

первая 

доза, затем 

15 мг/сут 

600 мг 

каждые 3 

дня 

10 мг 

каждые 3 

дня при 

клиренсе 

>10 мл/мин 

0,05 мг/сут 

при 

клиренсе 

>10 мл/мин 

245 мг/нед 

при 

клиренсе 

>10 мл/мин 

- 

<5 35 мг/сут 

первая 

доза, затем 

10 мг/сут 

600 мг 

каждые 4 

дня 

10 мг/нед 

если начат 

гемодиализ 

0,5 мг/нед 

если начат 

гемодиализ 

245 мг/нед 

если начат 

гемодиализ 

- 

Приложение Б. Алгоритмы действий врача 

Алгоритм 1. Алгоритм диагностики МПГН/С3ГП и подходы к лечению.  

 

Примечания: АНФ – антинуклеарный фактор; АТ к дсДНК – антитела к двуспиральной 

ДНК; АФС – антифосфолипидный синдром; ВГВ – вирусный гепатит В; ВГС – вирусный 

гепатит С; ВИЧ – вирус иммунодефицита человека; ИГ – иммуноглоублин; ИФ – 

иммунофлюоресценция; МПГН – мембранопролиефративный гломерулонефрит; РФ – 

ревматоидный фактор; С3ГП – С3-гломерулопатия; CFHR1-5 – белки, связанные с 

фактором Н комплемента (complement factor H related proteins); DGKE - diacylglycerol 

kinase epsilon; FI – фактор I комплемента; FH - фактор H комплемента; FB - фактор B 

комплемента; MCP - membrane cofactor protein.  
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Алгоритм 2. Алгоритм применения антикоагулянтной/ дезагрегантной терапии для 

профилактики тромботических осложений у пациентов с нефротическим синдромом и 

МПГН или С3ГП.  

 

ФР – факторы риска. * суточная протеинурия >10 г/л, индекс массы тела >35 кг/м2, 

наследственная тромбофилия, хроническая сердечная недостаточность III-IV 

функционального класса, недавнее хирургическое лечение, иммобилизация 

НС – нефротический синдром 

 

Алгоритм 3. Лечение первичного МПГН/С3ГП. 

 



 

 

64 

Примечания: БПНС – быстропрогрессирующий нефритический синдром, ГК – 

глюкокортикоиды, и-АПФ – ингибиторы ангиотензин-превращающего фермента, ИКН – 

ингибиторы кальцинврина, ИСТ – иммуносупрессивная терапия, ММФ –микофенолата 

мофетил, МПГН – мембранопролиферативный гломерулонефрит, С3ГП – С3-

гломерулопатия, СКФ – скорость клубочковой фильтрации, СПБ – суточная потеря белка, 

ЦФ – циклофосфамид. 



 

 

65 

Приложение В. Информация для пациента 

МПГН/С3ГП – это вариант гистологического течения хронического заболевание 

почек, которое приводит к утрате их функции в случае отсутствия своевременной 

диагностики и лечения. МПГН/С3ГП является лишь морфологическим диагнозом, но не 

говорит об этиологии патологического процесса, приведшего к нему. Как правило, этот 

патологический процесс вторичен по отношению к какой-либо иной болезни. Например, 

поражение почек в виде МПГН/С3ГП может быть при хронической инфекции, в 

частности, при гепатитах С и В, при системной красной волчанке, при гематологических 

заболеваниях.  

Подозревать наличие МПГН/С3ГП позволяет наличие таких симптомов, как 

снижение количества мочи, появление отеков, возникновение артериальной гипертензии, 

появление белка и/или эритроцитов в моче. Дальнейшая диагностика МПГН/С3ГП 

должна проводиться врачом-нефрологом. Диагностика включает 2 основных момента, 

которые должны проводиться одновременно: 1) выполнение биопсии почки для 

установления именно этого типа поражения почек и определения прогноза; 2) 

обследование для установления причины поражения почек и выбора тактики лечения. 

Морфологическое исследование при МПГН/С3ГП обязательно должно включать 

иммунофлюорецентное исследование, поскольку оно позволяет во многом определить 

происхождение заболевания. В некоторых случаях необходимо проведение электронной 

микроскопии для более точной оценки степени повреждений клубочков и оценке 

прогноза. Обследование в отношении вторичных причин МПГН может включать разный 

спектр исследований в зависимости от клинической ситуации и должно проводиться 

опытным врачом-нефрологом. В случае если причина МПГН не выявлена, может быть 

установлен диагноз первичного (идиопатического) МПГН, то есть неуточненной 

причины. От установления этиологии зависит лечение. Так, лечение при МПГН, 

обусловленным инфекционным процессом, будет кардинально отличаться от такового при 

МПГН при системной красной волчанке или гематологической патологии. С3ГП, как и 

некоторые варианты первичного МПГН, связаны с наследственными дефектами факторов 

системы комплемента. В этой связи целесообразно генетическое исследование. 

Прогноз МПГН/С3ГП зависит от своевременно уставновленной этиологии 

процесса, но в целом не является благоприятным в отношении сохранности функции 

почек. Пациенты с МПГН любой этиологии должны наблюдаться у врача-нефролога для 

своевременного выявления активности заболевания и профилактики обострений. 
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Приложение Г. Шкалы оценки, вопросники и другие оценочные 

инструменты состояния пациента, приведенные в клинических 

рекомендациях 

Приложение Г1. Шкала оценки риска кровотечения HAS-BLED 

Название на русском языке: шкала для оценки риска кровотечений HAS-BLED 

(акроним от Hypertension, Abnormal renal-liver function, Stroke, Bleeding history or 

predisposition, Labile international normalized ratio, Elderly (65 years), Drugs or alcohol 

concomitantly). 

Оригинальное название (если есть): bleeding risk score termed HAS-BLED  

Источник (официальный сайт разработчиков, публикация с валидацией): 

https://www.mdcalc.com/has-bled-score-major-bleeding-risk 

Тип (подчеркнуть): 

— шкала оценки 

— индекс 

— вопросник 

— другое (уточнить):  

Назначение: оценка риска кровотечения у пациента при назначении 

антикоагулятной/ дезагрегантной терапии 

Содержание (шаблон): 

Показатель Комментарий Баллы 

Гипертония Неконтролируемая, систолическое АД >160 мм рт. ст. 1 б 

Нарушение функции 

печени 

цирроз, нарушения в печеночных пробах: билирубина> 2 

норм + АЛТ/АСТ/ЩФ >3 норм 

1 б 

Нарушение функции 

почек 

диализ, трансплантация почки, креатинин более 200 

мкмоль/л 

1 б 

Инсульт в анамнезе Особенно лакунарный 1 б 

Кровотечения Большие кровотечения в анамнезе (интракраниальное, 

либо требующее госпитализации, либо со снижением 

Hb>2 г/л, либо требующее гемотрансфузию), анемия или 

предрасположенность к кровотечениям 

1 б 

Лабильное МНО <60 % времени в терапевтическом диапазоне, 

высокое МНО 

1 б 

Возраст >65 более 65 лет 1 б 

Прием лекарств прием лекарств, усиливающих риск кровотечения: 

антиагреганты, НПВП 

1 б 

Злоупотребление 

алкоголем 

>8 рюмок в неделю 1 б 

Ключ (интерпретация): см. баллы 
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Пояснение: Результат в 3 балла и более ассоцирован с высоким риском развития 

кровотечения (3,74 кровотечения на 100 пациенто-лет). Результат в 2 балла и менее — нет 

значимого повышения риска кровотечений (1,88 кровотечения на 100 пациенто-лет) 

Приложение Г2. Онлайн калькулятор HAS-BLED: https://www.mdcalc.com/has-

bled-score-major-bleeding-risk 

 

 


