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Введение
Плазмоклеточные дискразии (ПКД) представляют 

группу неопластических заболеваний, тесно связанных 
между собой, происходящих из общих предшествен­
ников в последовательности клеточных поколений 
В­лимфоцитов. Согласно классификации Всемирной 
организации здравоохранения к ПКД относятся 
как злокачественные (плазмоклеточная миелома, лим­
фоплазмоцитарная лимфома), так и незлокачествен­
ные (моноклональная гаммапатия неопределенного 
значения, первичный амилоидоз) заболевания [1]. 
Особую клиническую ситуацию представляет моно­
клональная гаммапатия неопределенного значения, 

сочетающаяся с поражением почек, – моноклональная 
гаммапатия ренального значения [2–4]. У 20 % боль­
ных моноклональной гаммапатией неопределенного 
значения с течением времени развиваются очевидные 
лимфопролиферативные заболевания – множествен­
ная миелома (ММ), макроглобулинемия Вальденстре­
ма, первичный AL­амилоидоз. Ранее применявшиеся 
методы диагностики не позволяли отличить пул сво­
бодных легких цепей (СЛЦ) от пула легких цепей, 
связанных с иммуноглобулинами, что резко снижало 
чувствительность этих исследований.

Для выявления олигосекреторной моноклональной 
гаммапатии в настоящее время совместно используются 

https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
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Новые направления, возможности диагностики и успехи лечения

электрофорез, иммунофиксация крови и суточной 
мочи и количественная оценка уровня СЛЦ в сыво­
ротке методом Freelite [5, 6]. Благодаря появлению 
новых диагностических исследований впервые были 
сформулированы критерии нормальной продукции 
СЛЦ [2, 3, 7]. Все пациенты с ПКД и лимфопролифе­
ративными заболеваниями входят в группу риска раз­
вития AL­амилоидоза [7, 8]. Основным критерием 
для установления диагноза AL­амилоидоза при ПКД 
является обнаружение амилоида в тканях с последу­
ющим его типированием. Диагноз первичного идио­
патического AL­амилоидоза устанавливают методом 
исключения ММ или болезни Вальденстрема.

Клинический случай 1
Больная М., 68 лет, с 28 ноября по 21 декабря 2016 г. 

находилась в отделении нефрологии Городской больницы 
№ 33 (Нижний Новгород) для решения вопроса о необхо-
димости острого начала заместительной почечной те-
рапии.

Из анамнеза известно, что ухудшение самочувствия 
пациентка стала отмечать с лета 2016 г., когда начали 
беспокоить тошнота, быстрая утомляемость, снижение 
аппетита, тянущая боль в области мочевого пузыря. 
С ноября 2016 г. прогрессировала слабость, появилась 
одышка. При плановой электрокардиографии зарегистри-
рованы постинфарктные изменения, снижение вольтажа 
зубцов комплекса QRS. При подготовке к коронарографии  
выявлена уремия (уровни креатинина 477,5 мкмоль / л, 
мочевины 20,1 ммоль / л). Согласно предоставленной ме-
дицинской документации, в 2014 г. уровень креатинина 
крови составлял 89 мкмоль / л, мочевины – 3,9 ммоль / л. 
Известно о частых обострениях цистита, пациентка 
неоднократно получала лечение антибиотиками. В анам-
незе гипертоническая болезнь в течение 10 лет с макси-
мальным артериальным давлением 160 / 95 мм рт. ст.

В стационаре пациентке проводили дифференциаль-
ную диагностику следующих заболеваний: ММ, паранео-
пластической нефропатии, амилоидоза. Выполнена био-
псия слизистой оболочки прямой кишки с окраской конго 
красным на установление амилоидоза, в результате 
получено зеленое свечение в поляризованном свете, что 
свидетельствует о возможном AL-амилоидозе. В миело-
грамме от 07.12.2016 выявлено 3,6 % плазматических 
клеток.

Результат биохимического анализа крови (от 29.11.2016): 
уровни С-реактивного белка (СРБ) 4,4 мг / л, общего би-
лирубина 6,55 мкмоль / л, фибриногена 4,4 г / л, аспартат-
аминотрансферазы 13,7 Ед / л, аланинаминотрансферазы 
10,8 Ед / л, калия 5,32 ммоль / л, кальция 2,13 ммоль / л, фос-
фора 1,55 ммоль / л; pH 7,285; скорость клубочковой филь-
трации (СКФ) по формуле CKD-EPI (Chronic Kidney 
Disease Epidemiology Collaboration) 8 мл / мин / 1,73 м2. Ре-
зультат клинического анализа крови (от 19.12.2016): 
уровни гемоглобина 95 г / л, эритроцитов 3,18 × 1012 / л, 
лейкоцитов 10,9 × 109 / л, тромбоцитов 338 × 109 / л, ско-
рость оседания эритроцитов 50 мм / ч.

По результатам обследования пациентке был уста-
новлен диагноз: хроническая болезнь почек С5; хрониче-
ская почечная недостаточность стадии IIB; хронический 
пиелонефрит; гипертоническая болезнь III степени, риск 4; 
ишемическая болезнь сердца: постинфарктный кардио-
склероз; атеросклеротический кардиосклероз; хрониче-
ская сердечная недостаточность IIA (функциональный 
класс III по NYHA (New York Heart Association)); анемия 
хронических заболеваний легкой степени тяжести. За-
планирована подготовка к гемодиализу. Заподозрен вто-
ричный амилоидоз почек АА-типа (хронический очаг 
инфекции – пиелонефрит), стадии клинических прояв-
лений, медленно прогрессирующее течение.

Пациентке было назначено лечение: омепразол, лозартан, 
моксонидин, аторвастатин, кетоаналоги аминокислот, 
гидрокарбонат натрия внутривенно, эритропоэтин.

Больная 26.01.2017 вновь была госпитализирована 
в отделение нефрологии по экстренным показаниям в свя-
зи с повышением уремических показателей крови (уровни 
креатинина 683 мкмоль / л, мочевины 19 ммоль / л, калия 
4,81 ммоль / л, общего кальция 2,40 ммоль / л). С февраля 
2017 г. пациентка получала заместительную почечную 
терапию (гемодиализ) в связи с гиперкреатинемией 
до 800 мкмоль / л, гиперкалиемией, нарастающей гипер-
гидратацией.

В удовлетворительном состоянии пациентка выпи-
сана 07.03.2017. Однако 13.03.2017 вновь госпитализи-
рована в терапевтическое отделение с жалобами на пе-
риодическое повышение температуры тела до фебрильных 
значений, малопродуктивный кашель, одышку при физи-
ческой нагрузке.

При рентгенографии плоские кости (черепа, таза) 
без патологии. Проведена трепанобиопсия. Материалы 
трепанобиоптата костного мозга, гистологический пре-
парат биоптата толстой кишки, а также образцы 
крови и мочи были направлены на иммунохимическое иссле-
дование в Гематологический научный центр (Москва).

В гистологическом препарате толстой кишки 
при гистохимической окраске конго красным и последу-
ющем просмотре в поляризованном свете обнаружено 
«яблочное» свечение (24.03.2017). В трепанобиоптате 
костного мозга (24.03.2017) – костные балки с призна-
ками очаговой резорбции. Костномозговые полости ши-
рокие, в них нормоклеточный костный мозг. При гисто-
химической окраске конго красным и последующем 
просмотре в поляризованном свете выявлены небольшие 
участки «яблочного» свечения. Свойство свечения в по-
ляризованном свете предварительно окрашенных конго 
красным препаратов с изменением красного цвета 
на яблочно-зеленый свидетельствует о наличии амилои-
да в тканях [6]. При иммунохимическом исследовании 
белков сыворотки и мочи (от 22.03.2017) выявлена се-
креция белка Бенс-Джонса λ-типа. При иммунофиксации 
в β2-зоне обнаружен М-градиент, образованный за счет 
белка Бенс-Джонса (достоверно выделить и посчитать 
количественно невозможно из-за фона сопутствующих 
белков). Методом Freelite в сыворотке определены уровень 
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λ-СЛЦ 773 мг / л (норма 5,7–26,5 мг / л), уровень κ-СЛЦ 
100 мг / л (норма 3,3–19,5 мг / л), соотношение κ / λ-СЛЦ 
0,13 (норма 0,26–1,65), уровень β2-макроглобули-
на>18 мг / л (норма 2,4 мг / л), СРБ 10,8 мг / л.

По данным эхокардиографии (от 29.03.2017) фракция 
выброса сердца 48 %. Выявлены фиброзные изменения 
стенок аорты и створок аортального клапана, склеро-
дегенеративные изменения створок митрального клапа-
на, незначительная дилатация правых отделов, умерен-
ная дилатация левого предсердия, гипертрофия левого 
желудочка концентрического типа. Глобальная систо-
лическая функция левого желудочка умеренно снижена. 
Диастолическая дисфункция левого желудочка по ре-
стриктивному типу, правого – по типу замедленной 
релаксации. Обнаружены регургитация II степени 
на митральном, II степени на трехстворчатом клапанах 
и I степени на клапанах легочной артерии, умеренная 
легочная гипертензия, правосторонний базальный плев-
ральный выпот. С учетом наличия таких признаков, 
как низкий вольтаж QRS на электрокардиограмме и уве-
личение толщины стенок левого желудочка ≥12 мм 
по данным эхокардиографии, можно заподозрить разви-
тие амилоидной кардиомиопатии (чувствительность 
75 %, специфичность 67 %) [9].

У больной имели место макроглоссия, увеличение пе-
чени, ортостатическая липотимия. Важным показате-
лем тяжести AL-амилоидоза является разница в содер-
жании СЛЦ иммуноглобулинов ˃180 мг / л [6].

Результаты обследования больной (поражение сердца 
с синдромом сердечной недостаточности, поражение 
почек и мягких тканей языка, наличие амилоида в био-
птате толстой кишки и костного мозга, наличие оли-
госекреторной моноклональной гаммапатии) свидетель-
ствуют в пользу диагноза: системный AL-амилоидоз 
с поражением почек, сердца, кишечника, стадия клини-
ческих проявлений; хроническая болезнь почек С5; тер-
минальная хроническая почечная недостаточность, кор-
ригируемая гемодиализом с января 2017 г. в исходе 
нефропатии смешанного генеза; вторичная эритропо-
этинзависимая анемия средней степени тяжести.

Главной задачей лечения AL-амилоидоза является 
подавление или элиминация патологического клона плаз-
матических клеток, продуцирующих легкие цепи имму-
ноглобулинов. Для лечения этого типа амилоидоза ис-
пользуют схемы химиотерапии, применяемые в лечении 
миеломы. Благодаря возможности получения быстрого 
гематологического ответа терапией 1-й линии у паци-
ентов группы высокого риска являются схемы, содержа-
щие бортезомиб [6].

Пациентке был проведен курс полихимиотерапии (ПХТ) 
(бортезомиб, мелфалан, дексаметазон), который она пе-
ренесла удовлетворительно. Пациентка умерла дома через 
1 день после выписки – внезапная коронарная смерть.

Клинический случай 2
Больная П., 65 лет, находилась на стационарном 

лечении в отделении нефрологии Городской больницы № 33 

(Нижний Новгород) с 22 по 31 марта 2017 г. Поступила 
с жалобами на слабость, нечеткость речи, утомля-
емость, головокружение, пошатывание при ходьбе, одыш-
ку, отеки ног, сухость во рту, отсутствие мочеиспуска-
ния в течение 3 дней. Сознание ясное, кожные покровы 
бледные, артериальное давление 89 / 49 мм рт. ст. Уров-
ни креатинина 430 мкмоль / л, мочевины 23,4 ммоль / л, 
калия 5,11 ммоль / л. Начат курс заместительной почечной 
терапии в условиях отделения амбулаторного диализа.

В анамнезе ишемическая болезнь сердца, диффузный 
кардиосклероз, мерцательная аритмия, пароксизмальная 
форма, недостаточность кровообращения II степени 
(по NYHA) в течение 10 лет.

История заболевания (патологии почек). В мае 2012 г. 
больная отметила появление периферических отеков 
стоп. В июне 2012 г. внезапно появились дизартрия, па-
рез правой руки, асимметрия лица. Бригадой скорой по-
мощи пациентка была госпитализирована с ишемическим 
инсультом в неврологическое отделение, выявлено нару-
шение сердечного ритма по типу трепетания предсердий. 
Функция почек была сохранной. Пациентка переведена 
на лечение в Центр патологии речи и нейро реабилитации 
(Москва), где обнаружены нефротический синдром, су-
точная протеинурия 6–10 г / сут; уровни альбумина 12 г / л, 
общего белка 37 г / л, креатинина 66 мкмоль / л, скорость 
оседания эритроцитов 60 мм / ч.

Пациентка 26.07.2012 была переведена в нефрологи-
ческое отделение, где проводился дифференциальный 
диагноз между амилоидозом, хроническим гломеруло-
нефритом, болезнью неамилоидного отложения СЛЦ. 
Лечение метипредом без эффекта. Результаты биохи-
мического исследования белков сыворотки крови 
(от 25.09.2012): секреция белка Бенс-Джонса λ-типа 
в сыворотке 103 мг / л (норма 5,7–26,5 мг / л) (метод Free-
lite), в моче – следовое количество. При стернальной 
пункции (11.10.2012) выявлено 4,6 % плазматических 
клеток. На рентгенографии черепа (от 11.10.2012) нару-
шений целостности костей не обнаружено. Была выпол-
нена ректороманоскопия с биопсией слизистой оболочки 
(15.10.2012), при окраске конго красным на амилоидоз 
реакция стромы отрицательная. Выполнена тканевая 
допплерометрия, данных о наличии амилоидоза сердца 
не получено. При нефробиопсии (07.11.2012) выявлены 
массы амилоида в небольшом количестве в клубочках, 
стенках сосудов, мезангии, интерстиции; при иммуно-
химическом исследовании белков крови и мочи обнаруже-
ны λ-СЛЦ 356 мг / л.

По данным морфологического исследования и с уче-
том выявления СЛЦ диагностирован системный АL-ами-
лоидоз с преимущественным поражением почек (нефро-
тический синдром).

С 18 по 21 декабря 2012 г. пациентке был проведен 
1-й курс ПХТ, которая обычно применяется при лечении 
ММ: мелфалан, дексаметазон (4 дня). У больной 
22.12.2012 была выявлена аденокарцинома тела мат-
ки, 25.12.2012 выполнена экстирпация матки с при-
датками.



60
О

Н
К

О
Г

Е
М

А
Т

О
Л

О
Г

И
Я

  
1

’2
0

2
3

   
Т

О
М

 1
8

  
 

  
O

N
C

O
H

E
M

A
T

O
L

O
G

Y
  1

’2
0

2
3

  
V

O
L.

 1
8

Новые направления, возможности диагностики и успехи лечения

Пациентка выписана 09.01.2013 с диагнозом: 
 АL-амилоидоз с поражением почек. Сохранная азотвы-
делительная функция почек. Осложнение основного за-
болевания – нефротический синдром. Сопутствующие 
заболевания: артериальная гипертензия III степени; 
последствия перенесенного острого нарушения мозгового 
кровообращения в июне 2012 г., дизартрия; ишемическая 
болезнь сердца: диффузный кардиосклероз, мерцательная 
аритмия, пароксизмальная форма, недостаточность 
кровообращения II степени (по NYHA).

Рекомендовано лечение ацетилсалициловой кислотой + 
магния гидроксидом, омепразолом, спиронолактоном.

При дальнейшем наблюдении состояние больной 
оставалось стабильным, нефротический синдром преж-
ней выраженности, функция почек сохранена. При обсле-
довании в июне 2013 г. суточная протеинурия 8,2 г / сут, 
уровень общего белка 47 г / л, артериальное давление в нор-
ме. Пациентка наблюдалась у нефролога, онкогинеколо-
га, регулярно сдавала анализы, артериальное давление 
оставалось в пределах нормальных значений. Результаты 
исследования λ-СЛЦ крови методом Freelite: в 2013 г. – 
353 мг / л; в 2014 г. – 565, 605, 638 мг / л; в 2015 г. – 730, 1368, 
2248 мг / л; в 2016 г. – 838, 1178, 788, 1295 мг / л.

В январе 2016 г. с ухудшением общего состояния па-
циентка поступила в отделение «Искусственная почка» 
Клиники ревматологии, нефрологии и профпатологии 
им. Е. М. Тареева. При рентгенологическом исследовании 
костей таза, тазобедренных суставов, черепа (14.01.2016) 
литических очагов не обнаружено. При обследовании 
(15.01.2016) суточный диурез 1900 мл, уровень белка 1,9 г / л, 
суточная протеинурия 3,3 г / сут, функция почек в норме. 
Результат иммунохимического исследования белков кро-
ви и мочи: в сыворотке секреция белка Бенс-Джонса 
λ-типа 1970 мг / л (метод Freelite), соотношение κ / λ-СЛЦ 
0,006; клубочковая протеинурия. Результат биохимиче-
ского анализа крови (от 15.01.2016): уровни креатинина 
80 мкмоль / л, общего белка 56,4 г / л, альбумина 37,3 г / л. 
Результат анализа мочи по Нечипоренко (от 18.01.2016): 
количество лейкоцитов 2000 в 1 мл, эритроцитов 1500, 
гиалиновых цилиндров 250. Заключение эхокардиографии 
(от 21.01.2016): умеренные атеросклеротические изме-
нения корня и стенок аорты, незначительное увеличение 
полости левого предсердия; митральная недостаточ-
ность I степени; трикуспидальная недостаточность 
I степени.

Пациентка получала лечение амиодароном, ацетил-
салициловой кислотой, аторвастатином, актовегином, 
апиксабаном.

Основной диагноз при выписке (оставлен прежний): 
АL-амилоидоз с поражением почек (выраженная проте-
инурия с сохранной функцией почек); хроническая болезнь 
почек I стадии (СКФ 129 мл / мин / 1,73 м2); моноклональ-
ная секреция легких цепей λ-типа, белок Бенс-Джонса 
λ-типа. Сопутствующие заболевания: атеросклероз 
с поражением аорты, сосудов головного мозга, коронар-
ных артерий; цереброваскулярная болезнь; ишемическая 
болезнь сердца: диффузный кардиосклероз, мерцательная 

аритмия, пароксизмальная форма, недостаточность 
кровообращения II степени (по NYHA).

Пациентка была выписана 03.02.2016 с рекоменда-
циями продолжить прием назначенных в клинике препа-
ратов. С учетом сохраняющейся положительной дина-
мики в виде уменьшения протеинурии, сохранной функции 
почек, отсутствия признаков вовлечения других органов 
и систем от проведения ПХТ было решено воздержаться. 
Рекомендована консультация гематолога для исключения 
ММ (проведение трепанобиопсии с иммунофенотипиро-
ванием, исследование костей для исключения очагов осте-
олиза). Эта рекомендация по неизвестным причинам 
не была выполнена.

Пациентка продолжала наблюдаться у нефролога 
и онкогинеколога по месту жительства. Медицинские 
документы с февраля 2016 г. по 12 марта 2017 г. не пре-
доставлены. С января 2017 г. пациентка отметила ухуд-
шение состояния в виде нарастания общей слабости, 
потери аппетита.

С 15 по 21 марта 2017 г. пациентка получала лечение 
в неврологическом отделении, где отмечено ухудшение 
функции почек: увеличение уровня креатинина с 114 до 
359 мкмоль / л, появление олигоурии, в связи с чем 22 марта 
переведена в отделение нефрологии Городской больницы № 33 
(Нижний Новгород) для дообследования и лечения.

Больная поступила в тяжелом состоянии, отмеча-
лись анурия, гипотония (артериальное давление 90 / 50 мм 
рт. ст.). Общий анализ крови без особенностей. Резуль-
тат биохимического анализа крови: уровни креатинина 
430 мкмоль / л, мочевины 23,4 ммоль / л, калия 5,11 ммоль / л, 
общего кальция 1,91 ммоль / л, общего белка 36,1 г / л, аль-
бумина 15 г / л, лактатдегидрогеназы 579 Ед / л, СКФ 
9 мл / мин / 1,73 м2 (по формуле CKD-EPI), СРБ 19,57 мг / л. 
В миелограмме (от 27.03.2017) 11 % плазматических 
клеток, отмечается увеличение двухъядерных плазма-
тических клеток.

Диагноз: миелома Бенс-Джонса с секрецией λ-типа, 
осложненная острой почечной недостаточностью, ану-
рическая стадия, корригированная острым гемодиализом; 
AL-амилоидоз с поражением почек, сосудов головного 
мозга. Сопутствующие заболевания: атеросклероз с по-
ражением аорты, сосудов головного мозга, коронарных 
артерий; нарушение ритма сердца по типу пароксиз-
мальной формы трепетания предсердий, пароксизмальной 
формы наджелудочковой тахикардии, желудочковой 
экстрасистолии; хроническая ишемия головного мозга 
смешанного генеза (вероятно, амилоидоз, артериальная 
гипертензия, атеросклероз); цереброваскулярная болезнь. 
Последствия повторного острого нарушения мозгового 
кровообращения в бассейне левой средней мозговой арте-
рии, терминальных ветвях правой средней мозговой ар-
терии; моторная афазия с элементами акустико-мне-
стической афазии; дисциркуляторная энцефалопатия.

Пациентке проведены 9 процедур гемодиализа, пе-
реливание свежезамороженной плазмы, назначены аль-
бумин, кетоаналоги аминокислот, дексаметазон, атор-
вастатин и аллопуринол.
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New directions, diagnostic opportunities, and treatment advances

Пациентка была переведена в специализированное 
гематологическое отделение для проведения ПХТ, через 
2 дня она умерла.

Обсуждение
Большие трудности возникают при проведении 

дифференциальной диагностики ММ, ассоциирован­
ной с AL­амилоидозом и первичным AL­амилоидозом 
[10–12].

Отличие AL­амилоидоза, развивающегося у паци­
ента с ММ, от первичного идиопатического AL­ами­
лоидоза проявляется прежде всего редким вовлечением 
в патологический процесс сердца и быстропрогресси­
рующим течением нефропатии с развитием хроничес­
кой почечной недостаточности. Эти критерии во мно­
гом определяют прогноз таких пациентов [13]. Судить 
о развитии AL­амилоидоза у больного ММ можно 
только после морфологической верификации ММ, 
на основе определенных критериев.

Величина М­градиента напрямую коррелирует 
с объемом опухолевых клеток в костном мозге, т. е. 
соответствует плазмоклеточной инфильтрации [13, 14]. 
В первом клиническом примере можно считать дока­
занным наличие системного AL­амилоидоза с преи­
мущественным поражением сердца (рестриктивная 
кардиомиопатия, хроническая сердечная недостаточ­
ность IIA), почек (нефротический синдром, хрони­
ческая болезнь почек V стадии), печени (увеличение 
печени, портальная гипертензия смешанного генеза – 
над­ и подпеченочная), мягких тканей (макроглоссия), 
автономной нервной системы (ортостатическая липо­
тимия). Несмотря на сомнительную реакцию конго­
фильного материала в биоптатах с амилоидом, наличие 
альбуминурии у пациентки с моноклональной гамма­
патией не оставляет сомнения в присутствии амилои­
да. Моноклональная гаммапатия также является на­
дежным аргументом в пользу амилоидоза AL­типа 
у пациентки с тяжелым поражением сердца и наличи­
ем макроглоссии. Значительное повышение уровней 
β2­микроглобулина и СРБ у пациентки с опережа­
ющим развитием почечной недостаточности, выра­
женной анемией не позволяет полностью исключить 
ММ, несмотря на олигосекреторный характер моно­
клональной гаммапатии и низкую плазмоклеточную 
инфильтрацию костного мозга. Важным аргументом 
в пользу миеломы могли бы быть очаги остеолиза 
в плоских костях, выявленные с помощью компьютер­
ной томографии или магнитно­резонансной томогра­
фии. Не вызывает сомнений амилоидогенный характер 
ПКД, что обосновывает необходимость лечения, на­
правленного на элиминацию амилоидогенного клона 
плазматических клеток. С учетом крайне неблагопри­
ятного прогноза большое значение имеет своевремен­
ное применение быстродействующих схем лечения 
на основе бортезомиба.

Во втором клиническом случае развернутая кли­
ническая картина ММ сформировалась спустя 5 лет 

после появления моноклональной секреции. В ноябре 
2012 г. по результатам гистологического исследования 
биоптата почки (с окраской конго красным) в клубоч­
ках, стенках сосудов, мезангии, интерстиции были 
выявлены массы амилоида в небольшом количестве. 
При иммунохимическом исследовании белков крови 
и мочи обнаружены λ­СЛЦ. Убедительных данных 
о наличии ММ на тот момент не получено. В связи 
с тем что диагноз системного AL­амилоидоза с пре­
имущественным повреждением почек (нефротический 
синдром) был подтвержден при морфологическом 
исследовании, пациентке начата противоопухолевая 
лекарственная терапия, направленная на элиминацию 
патологического клона лимфатических клеток (прове­
ден 1 курс лечения мелфаланом, дексаметазоном).

В последующем, несмотря на увеличение количе­
ства λ­СЛЦ и патологическое соотношение  κ / λ-СЛЦ 
0,006, свидетельствующие о клональности опухолевого 
процесса [14], химиотерапия не проводилась из­за отсут­
ствия морфологических данных, подтверждающих ММ 
(трепанобиоптат костного мозга, поражение костной тка­
ни), обсуждалась возможность сочетания AL­амилоидоза 
и АА­амилоидоза паранеопластичес кого генеза.

Высокое содержание моноклональных λ­СЛЦ 
при аномальном соотношении κ / λ-СЛЦ говорит о на­
личии клона λ со значительным объемом опухолевой 
массы [14]. К сожалению, при поражении почек кри­
териев, позволяющих начать специфическую терапию 
лимфатической опухоли, до сих пор нет [4]. При по­
следней госпитализации обнаружение в миелограмме 
11 % плазматических клеток позволило диагностировать 
миелому Бенс­Джонса с секрецией λ­типа, осложнен­
ную острой почечной недостаточностью, в анури­
ческой стадии, корригированную острым гемодиали­
зом; AL­амилоидоз с поражением почек, сосудов 
головного мозга.

Заключение
Диагноз и дифференциальный диагноз моно­

клональной гаммапатии неопределенного значения, 
моноклональной гаммапатии ренального значения, 
первичного АL­амилоидоза и AL­амилоидоза, ассо­
циированного с ММ, нередко вызывают затруднения. 
Необходимы современные и доступные методы иссле­
дования – морфологическая и иммуногистохими ческая 
диагностика биоптата, выявление моноклонального 
белка в крови и моче с использованием электрофореза 
и иммунофиксации, типирование амилоида и опреде­
ление CЛЦ методом Freelite или другими методами, 
сопоставимость которых с Freelite доказана. Для исклю­
чения патологии костной ткани желательно проведение 
компьютерной томографии, позитронно­эмиссионной 
томографии, совмещенной с компьютерной томогра­
фией, магнитно­резонансной томографии.

Необходим мультидисциплинарный подход к ве­
дению таких пациентов, в котором должны участвовать 
нефролог, гематолог, патоморфолог.
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