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Резюме
При моноклональных гаммапатиях клон В-клеточной линии продуцирует  моноклональный иммуноглобулин (МИГ), представляющий 

собой молекулу или одной легкой цепи κ или λ, или одной тяжелой цепи, или полную молекулу иммуноглобулина. В силу аберрантной 
природы клона и наличия в его генотипе разнообразных мутаций МИГ может оказывать патологическое воздействие на органы и ткани, в 
том числе аккумулироваться в виде неорганизованных конго-рот  негативных гранулярных депозитов. Такой вариант органотоксичности 
носит название болезни отложения МИГ. Наиболее частая локализация подобных депозитов МИГ – ренальная паренхима. В то же 
время, подобно AL-амилоидозу, болезнь отложения МИГ может носить системный характер, изолированно поражать разные органы 
или протекать в виде локальной формы. В настоящем сообщении суммированы текущие представления о механизмах экстраренальной 
формы болезни отложения МИГ, ее клинических проявлениях, подходах к диагностике и лечению.
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Summary
In monoclonal gammopathies the aberrant B-cell clone produces the monoclonal immunoglobulin (MIG) which could present as only one 

light chain or only one heavy chain or the whole immunoglobulin. Due to somatic mutations in B-cell clone genetic the MIG obtains abnormal 
features and different types of tissue toxicity. The condition of non-organized granular MIG deposition leading to organ damage and dysfunc-
tion is known as monoclonal immunoglobulin deposition disease (MIDD). Most commonly MIDD involves the kidney parenchyma. However,  
extrarenal MIDD may affect other tissues and present as local or systemic condition. This review summarizes the current knowledge concerning 
the mechanisms, clinical manifestation, diagnostics and treatment approaches in extrarenal MIDD.
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Введение

Моноклональный иммуноглобулин (МИГ) про-
дуцируется клоном плазматической клетки, лим-
фоцита или лимфоплазмоцита и представляет собой 
молекулу иммуноглобулина одного какого-то типа 

– IgG/kappa (κ), IgG/lambda (λ), IgA/κ, IgA/λ, IgM/κ, 
IgM/λ или только одна из легких цепей (ЛЦ) κ или 
λ или реже только одна из тяжелых цепей (ТЦ) [1, 
2]. В силу аберрантной природы клона и наличия в 
его генотипе разнообразных мутаций в генах, коди-
рующих белки ЛЦ и ТЦ, молекула МИГ зачастую 
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приобретает ненормальную структуру и свойства [2]. 
В результате МИГ может оказывать патологическое 
воздействие на органы и ткани. В последние годы 
данный механизм органного поражения лег в основу 
концепции моноклональной гаммапатии клинического 
значения (МГКЗ) [3, 4]. Смысл подобного термина в 
том числе в его частных вариантах – ренального зна-
чения [5, 6], неврологического, дерматологического и 
т. д. – заключается в указании значения МИГ-опосре-
дованного поражения органа в прогнозе заболевания 
и необходимости проведения терапии, направленной 
на уничтожение клона. Таким образом, концепция 
МГКЗ подразумевает применение клон-специфиче-
ской терапии (КСТ) даже в тех случаях, когда степень 
пролиферации клона при моноклональной гаммапатии 
небольшая и соответствует моноклональной гаммапа-
тии неопределенного значения [6]. 

В последнее десятилетие в рамках МГКЗ рассма-
триваются все новые и новые механизмы органной 
токсичности МИГ [3, 4]. В связи с рутинным выпол-
нением морфологического исследования почечной 
ткани в нефрологической практике наибольший 
клинический и экспериментальный опыт накоплен 
именно в этой области внутренних болезней [3–6]. 
Известны следующие механизмы нефротоксично-
сти МИГ [5]: 1) депозиция в структурах почки в виде 
неорганизованных или организованных (фибриллы, 
микротрубочки, кристаллы) структур; 2) антительная 
активность МИГ по отношению к интраренальным АГ, 
факторам комплемента; 3) интрагломерулярная акти-
вация комплемента; и проч. Безусловно, данные пато-
логические механизмы МИГ могут быть реализованы 
и в других тканях и носить системный характер. Одним 
из хорошо известных примеров подобного состояния в 
клинике внутренних болезней является AL-амилоидоз, 
при котором МИГ накапливаются, как правило, экс-
трацеллюлярно в виде очень прочных фибриллярных 
структур, что приводит к повреждению тканей органа 
и его дисфункции. 

Другим депозитарным вариантом является болезнь 
отложения МИГ, распространенность которой не-
сколько ниже AL-амилоидоза  [6, 7]. Наиболее частая 
локализация болезни отложения МИГ – почки [8]. 
При этой патологии вдоль базальных мембран клу-
бочков, канальцев, капилляров происходит депозиция 
молекулы МИГ в виде неорганизованных аморфных 
гранулярных масс, которые не имеют гистологических 
свойств амилоида [8]. Локализация депозитов, их коли-
чество и ответ резидентных клеток почки в виде иници-
ации фиброгенеза определяют клиническую презен-
тацию заболевания в виде синдромов поражения клу-
бочков, канальцев и прогрессирования дисфункции 
почек [6, 9]. При этом механизмы нефротоксичности, 
их клиническая манифестация, подходы к диагностике 
и лечению достаточно хорошо изучены, в том числе в 
крупных когортах [8–12]. 

Подобно AL-амилоидозу, хотя существенно реже, 
болезнь отложения МИГ может носить системный 
характер, изолированно поражать иные органы или 

протекать в виде локальной формы [9–12]. В зави-
симости от типа МИГ заболевание имеет три вариан-
та:  болезнь отложения ЛЦ (БОЛЦ) (наиболее часто), 
болезнь отложения тяжелых цепей (редко) и болезнь 
отложения легких и тяжелых цепей (крайне редко). Це-
лью настоящего обзора является суммация текущих 
представлений об эктраренальных формах болезни 
отложения МИГ, подходах к их диагностике и лечению. 

1. Механизмы органотоксичности МИГ. При бо-
лезни отложения МИГ аккумулируется в тканях в 
виде неорганизованных гранулярных масс, которые 
негативны при окраске конго-рот или иными амило-
идтропными красителями [8]. В этой связи возникает 
три ключевых вопроса патофизиологии обсуждае-
мого состояния: 1) почему именно в данном случае 
МИГ приобрел способность образовывать неоргани-
зованные депозиты; 2) почему затронут конкретный 
орган(ы) и 3) к чему и каким образом приведет акку-
муляция этих депозитов. Согласно текущим представ-
лениям, ответы на первые два вопроса заключаются 
в сочетании уникальности генетики клона и соответ-
ствующих свойств молекулы МИГ и уникальности 
самой ткани и ее ответа на воздействие [2, 13]. Так, 
известны определенные мутации и соответствующие 
структурные изменения молекулы МИГ, благодаря 
которым она оказывается способна агрегировать с та-
кими же молекулами, но не может формировать бета-
складчатую структуру, как при амилоиде [2, 5, 14]. В 
качестве примера можно привести результат работы 
R. Vidal et al. (1999), в котором исследовали строение 
ЛЦ-κ, полученной из депозитов в интерстиции мио-
карда [15]. Авторы выявили соматическую мутацию в 
вариабельном регионе ЛЦ-κ, приводящую к избытку 
гидрофобных остатков в молекуле ЛЦ и блокировке 
формирования преамилоида и/или бета-складчатой 
структуры. В развитии заболевания нельзя полно-
стью исключить роль резидентных клеток органа и 
изменение их фенотипа в ответ на взаимодействие 
с ЛЦ. Например, механизмы взаимодействия ЛЦ и 
мезангиоцита при формировании ренальной БОЛЦ 
продемонстрированы в серии экспериментов G. A. 
Herrera et al. (2020) [9]. Результаты этих исследований 
отвечают и на третий вопрос, проливая свет на ме-
ханизмы прогрессирования ренальной дисфункции 
вследствие повышенной продукции мезангиоцитом 
профибротических факторов и развития фиброза ор-
гана [9]. При БОЛЦ гистологический анализ образцов 
многих органов выявляет фибротические изменения 
[16, 17]. Не исключен и требует дальнейших иссле-
дований факт взаимодействия МИГ с резидентны-
ми клетками различных тканей и приобретение ими 
фенотипа миофибробласта и запуску фиброгенеза. 
Другими последствиями депозиции МИГ являются 
механическое повреждение тканей, нарушение в 
ней нормальных межклеточных взаимодействий и, 
как итог, дисфункция органа [15, 17].

2. Экстраренальные формы болезни отложения 
МИГ и их клинические проявления (табл. 1). Зако-
номерно, что самые крупные исследования БОЛЦ 
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проведены на популяции почечных больных [10, 12]. 
В них проанализированы и экстраренальные прояв-
ления, выявленные у 35% пациентов. Однако зача-
стую диагноз опирался на клинические проявления 
и/или принятые критерии поражения органа [18]. 
Лишь в четверти случаев экстраренальная БОЛЦ 
была подтверждена  морфологически. Между тем, 
только гистологическое исследование, включающее 
в себя светооптический, иммуноморфологический и 
ультраструктурный, а иногда и протеомный анализ, 
позволяет достоверно диагностировать болезнь отло-
жения МИГ и исключить варианты его депозиции [6, 
8]. В результате в приведенных исследованиях могли 
быть не диагностированы случаи сочетания БОЛЦ и 
AL-амилоидоза [19] или упущены малосимптомные 
варианты течения БОЛЦ. По частоте вовлеченные 

органы распределились следующим образом: сер-
дце – 12–21%, печень – 17–19%, периферическая 
нервная система (ПНС) – 8–9,4%, около 5% – слюн-
ные железы и желудочно-кишечный тракт (ЖКТ); 
менее 3% – легкие и кожа [10, 11]. Другие органы 
– эндокринные железы, голосовые связки, мышцы, 
подкожная жировая клетчатка, орган зрения – по-
ражаются крайне редко [10]. В случае, если пролифе-
рация В-клона и депозиция МИГ ограничены одним 
органом, болезнь отложения МИГ имеет локальную 
форму. Наиболее частый вариант моноклональной 
гаммапатии подразумевает интрамедуллярную лим-
фопролиферацию и циркуляцию МИГ в кровотоке. В 
этом случае заболевание носит системный характер 
в виде мультиорганного поражения или изолирован-
ного вовлечения органа [8].

Т а б л и ц а  1

Механизмы и клинические проявления экстраренальной болезни отложения моноклонального иммуноглобулина

T a b l e  1

Mechanisms and clinical manifestations of extrarenal monoclonal deposition disease

Орган Преобладающий 
тип МИГ

Места депозиции Структурные изменения органа Клинические 
проявления

Сердце κ; 
IgG/ λ

Интерстиций миокарда Атрофия, повреждение 
кардиомиоцитов 
Фиброз миокарда

Синдром поражения 
мышцы сердца 

Печень κ Перисинусоидальное 
пространство 
Синусоидальное
пространство

Атрофия и/или повреждение 
гепатоцитов и клеток желчных 
протоков
Фиброз паренхимы

Гепатомегалия
Холестаз 
Цитолиз 
Печеночная 
недостаточность 

Стенка сосудов 
портальной системы

Повышение резистивности сосудов Портальная гипертензия 

Стенка печеночной 
артерии

Ишемия желчного протока
Ишемический холангит

Холестаз
Желтуха

ЦНС Разные Стенка сосудов 
головного мозга

Ишемические изменения Шизофрения

Белое вещество 
головного мозга

Атрофия Гемипарезы
Гипоэстезия
Судороги

ПНС IgM/ κ 
IgG/ λ

Эндоневрий Атрофия шванновских клеток 
Нарушение гемато-неврального 
барьера

Полинейропатия
Автономная нейропатия

ЖКТ κ Собственная пластинка 
слизистой желудка и 
кишечника

Эрозии
Изъязвления
Нарушение целостности барьера 
слизистой кишечника

ВЗК-подобные симптомы 
Мальабсорбция 
Энтеропатия с потерей 
белка 
Отеки

Легкие IgM/ κ
κ 

Альвеолярная базальная 
мембрана

Паренхиматозные кисты 
различного размера

Прогрессирующая 
дыхательная 
недостаточность
Спонтанные 
пневмотораксы

Стенка мелких бронхов Обструкция мелких бронхов
Бронхоэктазы

Одышка
Кашель с мокротой 
Рецидивирующие 
бронхиты и пневмонии 

Стенка сосудов легких Деструкция сосудов
Повышение резистивности сосудов 

Кровохарканье
Легочная гипертензия 
Правожелудочковая 
сердечная  
недостаточность
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Примечание: ВЗК – воспалительные заболевания кишечника; ЖКТ – желудочно-кишечный тракт; 
МИГ – моноклональный иммуноглобулин; ПНС – периферическая нервная система; ЦНС, центральная 
нервная система. 

2.1. Сердце. Аккумуляция ЛЦ в интерстиции 
миокарда в виде аморфных неорганизованных 
депозитов приводит к повреждению кардиомио-
цитов и формированию фиброза миокарда [14, 17]. 
Вовлечение сердца при системной форме БОЛЦ 
встречается нередко [10] и может являться доми-
нирующим в клинической манифестации [17], как 
и при некоторых случаях AL-амилоидоза [20]. Тя-
жесть кардиальной формы БОЛЦ может варьиро-
вать, но в целом заболевание протекает легче при 
сравнении с амилоидной кардиомиопатией [10, 21]. 
По данным одного наиболее крупного исследова-
ния, включившего 20 морфологически верифици-
рованных случаев кардиальной БОЛЦ, наиболее 
частые клинические проявления – артериальная 
гипертензия, фибрилляция предсердий, сердеч-
ная недостаточность [21]. Безусловно, трудность 
диагностики кардиальной формы заключается в 
вероятных иных причинах поражения сердца. На-
пример, гипертрофия миокарда и диастолическая 
дисфункция левого желудочка могут быть расце-
нены как следствия артериальной гипертензии, в 
том числе почечного генеза у пациента с преобла-
дающей ренальной БОЛЦ. Вовлечение сердца при 
БОЛЦ позволяют заподозрить сонографические 
и электрокардиографические симптомы инфиль-
тративной кардиомиопатии [14, 17, 22]. Последние 
включают микровольтаж комплексов и псевдозу-
бец Q. При эхокардиографии выявляют утолще-
ние миокарда, диастолическую дисфункцию, часто 
по типу осложенного ремоделирования, как при 
амилоидной кардиомиопатии [20]. В то же время, 
некоторые авторы описывают отсутствие такого 
типичного для амилоидоза сердца эхокардиогра-
фического симптома, как зернистые включения 
в миокарде с относительной невовлеченностью 
верхушки левого желудочка [17]. Только у трети 
пациентов с БОЛЦ при сохранной фракции вы-
броса отмечают снижение глобальной продоль-
ной деформации левого желудочка [21]. При этом 
магнитно-резонансная томография миокарда де-
монстрирует в целом схожие с AL-амилоидозом 
результаты в виде увеличения времени релакса-
ции миокарда при Т1-картировании [17]. Молеку-
лярные маркеры, характеризующие поражение 
миокарда – тропонины и N-концевой пропептид 
натриуретического гормона – при БОЛЦ также 
закономерно повышаются. Таким образом, вери-
фикация МИГ-опосредованного поражения сер-
дца и дифференциальный диагноз между AL-ами-
лоидозом и БОЛЦ возможны только с помощью 
морфологического исследования миокарда [21, 
22]. Прогноз при кардиальной БОЛЦ зависит от 
степени поражения органа [21]. Вовлечение сердца 
ассоциировано с худшим прогнозом у пациентов 

с множественной миеломой и ренальной БОЛЦ, 
а также с более высоким риском смерти после 
аутологичной трансплантации гемопоэтических 
стволовых клеток крови (аутоТГСК) [23].  

2.2. Печень. При БОЛЦ неорганизованные де-
позиты могут откладываться диффузно в периси-
нусоидальном и синусоидальном пространствах, 
в стенках сосудов системы воротной вены и пе-
ченочной артерии, что определяет клинические 
проявления (табл. 1) [16, 24]. Наиболее частыми 
являются следующие: гепатомегалия, портальная 
гипертензия, асцит, интрапеченочный холестаз и 
желтуха, печеночная недостаточность. Цитолити-
ческий синдром менее характерен [25], видимо, в 
связи с преобладанием профибротических изме-
нений  в паренхиме печени над воспалительными 
[10, 26]. Две декады назад, до внедрения в клини-
ческую практику ингибиторов протеасом и имму-
номодуляторов, выживаемость пациентов с вовле-
чением печени составляла около 14 месяцев, а при 
интрапеченочном холестазе существенно меньше 
[11]. Современные опции, доступные для лечения 
моноклональной гаммапатии, существенно улуч-
шили выживаемость таких пациентов [25, 26].

2.3. Нервная система. Вовлечение ПНС – одно 
из наиболее частых проявлений МГКЗ [3, 4, 8], 
особенно при IgM-ассоциированном поражении. 
Однако патофизиологические пути воздействия 
на нервную ткань далеко не всегда обусловлены 
именно аккумуляцией ЛЦ, а реализуются иными 
механизмами [3, 28, 27]. Известно, что депозиция 
амилоидных фибрилл в эндоневрии, в ганглиях 
дорсальных корешков и симпатических гангли-
ях приводит к повреждению периферических 
нервных волокн, полинейропатии, вегетативной 
недостаточности [29]. Морфологически верифи-
цированные случаи аккумуляции ЛЦ не в виде ами-
лоида, а неорганизованных депозитов, описаны 
чрезвычайно скудно и вряд ли включают десяток 
публикаций [30–33]. При этом при БОЛЦ часто-
та полинейропатии, установленной клинически 
и электромиографически, существенно выше и 
достигает 10%. 

БОЛЦ, ограниченная поражением центральной 
нервной системы (ЦНС), является крайне редким 
вариантом МИГ-ассоциированного заболевания 
[34, 35]. В одном случае БОЛЦ с поражением со-
судов ЦНС была диагностирована посмертно у 
молодого пациента, длительное время лечивше-
гося от шизофрении [34]. В другом случае акку-
муляция ЛЦ в белом веществе манифестировала 
в виде гемипареза и гипоэстезии и была выявлена 
с помощью прижизненного гистологического ис-
следования вещества головного мозга [35]. Помимо 
депозитов ЛЦ, в белом веществе были обнаружены 
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инфильтраты клона В-клеточной линии, которые и 
были источником продукции МИГ. Такой вариант 
рассматривается как лимфопролиферативное за-
болевание ЦНС и локальная форма БОЛЦ. 

Говоря о поражении ЦНС, следует упомянуть 
также другой вариант локальной БОЛЦ – «агрего-
му». Под этим термином подразумевают накопле-
ние ЛЦ в большом объеме в каком-либо органе в 
виде тумороподобной субстанции (по типу амилои-
домы, но без конго-рот позитивности). «Агрегома» 
представляет собой очень редкое состояние с наи-
более частым вовлечением головного и спинного 
мозга [36–38].

2.4. ЖКТ – очень редкая локализация для неа-
милоидной формы депозиции МИГ. Описаны лишь 
несколько подтвержденных морфологически слу-
чаев [39], хотя клинические симптомы наблюдают-
ся существенно чаще [10]. ЛЦ аккумулируются в 
собственной пластике слизистой желудка и стенке 
сосудов, а клиническая презентация представляет 
собой симптомы, характерные для воспалитель-
ного заболевания кишечника или энтеропатии с 
потерей белка. Назначение КСТ при морфологи-
чески верифицированной интестинальной БОЛЦ 
приводит к существенному улучшению состояния 
пациента [39].

2.5. Легкие. Несмотря на низкую частоту во-
влечения легких при системной БОЛЦ [10, 11], 
пульмональная форма, в том числе в виде локаль-
ного интрапульмонального варианта заболевания, 
описана существенно обширнее. Так, в качестве 
одной из причин прогрессирующей дыхательной 
недостаточности недавно представлена серия 
наблюдений, включающая 31 морфологически 
подтвержденный случай поражения легких [40]. 
БОЛЦ в легких может протекать в двух формах – 
нодулярной и диффузной и их сочетании [41]. При 
первом варианте происходит аккумуляция ЛЦ в 
виде узелков [42]. Узелки могут быть множествен-
ные, солидные и субсолидные, до 3 см в диаметре. 
Интересно, что нодулярная форма пульмональной 
БОЛЦ чаще ассоциирована с симптоматической 
плазмаклеточной дискразией или лимфомой, чем 
диффузная форма [43]. В отношении прогресси-
рования легочной дисфункции нодулярная фор-
ма существенно благоприятнее, но прогноз может 
определяться злокачественным течением самой 
моноклональной гаммапатии. 

При диффузной форме пульмональной БОЛЦ 
в результате депозиции аморфных масс вдоль 
базальной мембраны альвеол матриксные метал-
лопротеиназы разрушают эластичные волокна 
легочной ткани, что приводит к формированию 
паренхиматозных кист [40]. В бронхиальном де-
реве депозиция МИГ приводит к бронходилата-
ции и образованию бронхоэктазов. Часто болеют 
молодые женщины [40, 41], нередко заболевание 
ассоциировано с синдромом Шегрена [41]. Диф-
фузная форма БОЛЦ, как правило, характеризу-

ется крайне неблагоприятным прогнозом именно 
в отношении прогрессирования дыхательной не-
достаточности [40, 41]. Вовлечения сердца и почек 
практически не бывает. Было установлено, что по-
добный органный тропизм обусловлен особой му-
тацией в константном регионе ЛЦ κ [40, 45]. Другая 
особенность диффузной формы в том, что выявить 
МИГ и установить диагноз моноклональной гам-
мапатии удается далеко не во всех случаях [40, 45]. 
Некоторые авторы предполагают, что клон В-клет-
ки может локализоваться непосредственно в легоч-
ной ткани в рамках первичного лимфопролифера-
тивного заболевания. Это предположение находит 
свое подтверждение, поскольку после трансплан-
тации легких у пациентов отсутствовал рецидив 
БОЛЦ, а в эксплантированном органе выявляли 
В-лимфомные инфильтраты [45]. Таким образом, 
диффузная форма пульмональной БОЛЦ нередко 
является локальным вариантом заболевания. Тем 
не менее, прогноз даже на фоне КСТ крайне не-
благоприятный и методом выбора часто является 
трансплантация легких [40, 44, 45].

В связи с поражением как паренхимы легких, 
так и бронхиального дерева, клинические симпто-
мы укладываются в соответствующие легочные 
синдромы (табл. 1). Функциональные тесты вы-
являют обструкцию мелких бронхов и снижение 
диффузной способности легких по монооксиду 
углерода у большей доли пациентов с диффузной 
формой заболевания [41]. Компьютерная томогра-
фия демонстрирует множественные тонкостенные 
кисты разных размеров (описаны до 7 см) в основ-
ном в базальных отделах легких [40, 44]. Авторы 
подчеркивают важность выполнения морфологи-
ческого исследования легочной ткани при диффе-
ренциальной диагностике кистозного заболевания 
легких [40]. Так, у пациентов до морфологической 
верификации нередко фигурировали такие диаг-
нозы, как «неклассифицируемая диффузная ки-
стозная болезнь легких», «идиопатическая диф-
фузная бронхоэктатическая болезнь», «атипичная 
эмфизема». Другим вариантом поражения легких 
является аккумуляция ЛЦ в стенках сосудов с раз-
витием «первичной» легочной гипертензии [46].  

2.6. Кожа. Кожные проявления, ассоциирован-
ные с МИГ, обусловлены разными механизмами и 
крайне разнообразны, включая и жизнеугрожаю-
щие буллезные формы [3, 4, 47, 48]. При этом БОЛЦ 
с поражением кожи, например, в виде подкожных 
узелков, встречаются реже [49–51]. В коже депо-
зиты ЛЦ могут запускать другие механизмы пора-
жения органа, например, васкулит мелких сосудов 
[50]. Интересно, что поражение кожи описано при 
таком редком варианте заболевания, как болезнь 
отложения ТЦ.  Так, депозиты моноклональных 
ТЦ в дерме приводят к местной активации ком-
племента, продукции эластазы и утрате кожей 
своей эластичности – возникает приобретенный 
эластолизис (cutis laxa) [52]. 
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Подходы к диагностике (рис. 1) включают 
1) поиск МИГ и клона В-клеточной линии, то 
есть моноклональной гаммапатии; 2) гистологи-
ческую верификацию депозитов МИГ [2, 6, 8]. 
Выявление ЛЦ/ТЦ в ткани подразумевает раз-
личные методы иммуноморфологического иссле-
дования [8]. В биоптате должна быть выявлена 
только одна ЛЦ при БОЛЦ: либо κ, либо λ; при 
болезни отложения ТЦ –  ТЦ только одного типа. 
Выявление одной и той же цепи в ткани и в виде 
МИГ в крови и/или моче пациента при иммун-
ном электрофорезе позволяет обоснованно гово-
рить о наличии патогенетической связи между 
МИГ и поражением органа и диагностировать 
МГКЗ [3–6]. Другим методом выявления МИГ в 
структурах органа является масс-спектрометрия 

образца ткани, полученного с помощью лазерной 
микродиссекции, что занимает все более важное 
место в диагностике подобных заболеваний [5, 
6, 8, 40]. Безусловно, при наличии клинических 
симптомов поражения многих органов биопсия 
всех их может оказаться избыточной. Морфо-
логический анализ наиболее пораженного или 
наиболее доступного для биопсии органа позво-
ляет выявить болезнь отложения МИГ [10, 11]. С 
другой стороны, при изолированной или локаль-
ной экстраренальной БОЛЦ, например, при диф-
фузной пульмональной форме, гистологический 
анализ является единственным методом верифи-
кация диагноза [40].

Лечение. Стратегия лечения болезни отложе-
ния МИГ включает: 1) КСТ; 2) органопротектив-
ное лечение и коррекцию органной дисфункции; 
3) трансплантацию органа в случае его утраты [3, 
4, 6, 8, 10, 13, 14, 17, 21, 22, 25, 26, 32, 40, 41]. КСТ 

подразумевает применение полихимиотерапии, 
направленной на элиминацию выявленного кло-
на. В зависимости от природы клона (плазмоци-
тарный, лимфоплазмоцитарный, лимфоцитарный) 
она включает: цитостатики (циклофосфамид, бен-
дамустин, мелфалан и др.), кортикостероиды (дек-
саметазон, преднизолон), ингибиторы протеасом 
(бортезомиб, карфилзомиб, др.), моноклональные 
антитела (ритуксимаб, даратумумаб, др.), ингиби-
торы тирозинкиназы Брутона (ибрутиниб), им-
муномодуляторы (леналидомид, помалидомид, 
др.). Перечень химиопрепаратов и методов для 
лечения моноклональных гаммапатий постоянно 
расширяется [53]. Вслед за множественной миело-
мой, высокодозную полихимиотерапию с последу-
ющей аутоТГСК также применяют при лечении 

МГКЗ [14, 41]. Не исключено, что вскоре методы 
КСТ при болезни отложения МИГ будут включать 
и технологии CAR-T (Chimeric Antigen Receptor T-
Cell, или T-клетки с химерным антигенным рецеп-
тором), как это выполняется при множественной 
миеломе [53]. При МГКЗ отсутствие КСТ зачастую 
чревато утратой органа и гибелью больного [3, 4, 
6, 21]. При этом достижение гематологического 
ответа, то есть элиминация клона и купирование 
продукции органтоксичного МИГ, является краеу-
гольным камнем терапии МГКЗ [8, 21]. Трансплан-
тация органа без достижения гематологического 
ответа чревата рецидивом заболевания в аллограф-
те и фатальным исходом [6, 8, 54]. 

Заключение

Болезнь отложения МИГ не ограничивается 
только вовлечением почек, а может поражать дру-

Рис. 1. Алгоритм диагностики болезни отложения моноклонального иммуноглобулина. МИГ – моноклональный 
иммуноглобулин; МГКЗ – моноклональная гаммапатия клинического значения

Fig. 1. Diagnostic algorithm for monoclonal immunoglobulin deposition disease
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