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 თირკმლისმიერი მნიშვნელობის მონოკლონური გამაპათიება  

Monoclonal gammopathy of renal significance (MGRS) 

 AL ამილოიდოზი

 ფიბრილური გლომერულონეფრიტი

 იმუნოტაქტოიდური გლომერულოპათია.



თირკმლისმიერი მნიშვნელობის  მონოკლონური გამაპათია 
Monoclonal gammopathy of renal significance (MGRS) 
• თირკმლის დაზიანებები,  ძირითადად გამოწვეულია 

თირკმელში მონოკლონური ცილების პათოლოგიური 
დეპონირებით ან აქტივობით.

• ეს მონოკლონური ცილები,  შეიძლება იყოს -მსუბუქი და  მძიმე 
ჯაჭვები,  უცვლელი იმუნოგლობულინები ან/და მათი 
ფრაგმენტები

• მონოკლონური ცილები  წარმოიქმნება მცირე, არაავთვისებიანი 
ან პრეავთვისებიანი კლონური  პლაზმური  ან B უჯრედების 
მიერ (მაგრამ ეს მდგომარეობები არ იწვევენ სიმსივნურ 
გართულებებს და არ აკმაყოფილებენ მკურნალობისთვის საჭირო 
ჰემატოლოგიურ კრიტერიუმებს). 



როგორ განვასხვავოთ თირკმლისმიერი მნიშვნელობის მონოკლონური გამაპათია (MGRS)
განუსაზღვრელი მნიშვნელობის მონოკლონური გამაპათიისგან (MGUS) ?

დიაგნოსტიკა MGUS MGRS <

კლონური B უჯრედები <10 % <10%

შრატის M spike <3 g/dl M ცილა 3 g/dl M ცილა
და 

CRAB არ არის არ არის

თირკმლის დაზიანება 
მაგრამ არ cast ნეფროპათია 

არ არის თანმხლები თანმხლებია

MGUS არ არის ექვივალენტი MGRS 



თირკმლისმიერი მნიშვნელობის მონოკლონური გამაპათია (MGRS)

MGRS დროს თირკმლის დაზიანების სპექტრი ფართოა, დიაგნოზის დასადგენად 
საჭიროა თირკმლის ბიოფსია.

მონოკლონური გაპათია თირკმელს აზიანებს პირდაპირ და არაპირდაპირი 
გზით.

პარაპროტეინების გამოსავლენად შესაძლებელია დამატებით საჭირო 
გახდეს სხვა მაღალმგრძნობიარე კვლევები.

თირკმლის „გადარჩენის“ მიზნით , კრიტიკულად მნიშვნელოვანია MGRS 
დროული ამოცნობა.

ჰემატოლოგების „დროული“ დარწმუნება, რომ დაიწყოს სწრაფი და 
ეფექტური ქიმიოთერაპია MGRS-დროს.

MGRS ის შესახებ კლინიცისტთა ცნობიერების ამაღლება.   



მონოკლონური ცილების სამიზნე შეიძლება იყოს:

• გლომერულა

• მილაკი

• სისხლძარღვი

• ინტერსტიციუმი

პროტეინურია, ნეფროზული სინდრომი, თირკმლის 
უკმარისობა, ჰიპერტენზია, ედემა,

მინიმალური ალბუმინურია, ფანკონის სინდრომი, 
თირკმლის უკმარისობა 
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MGRS დროს თირკმლისმიერი კლინიკური 
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Figure 2 
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მონოკლონური გამაპათიის ნეფროტოქსიურობის მექანიზმი
სხვადასხვა ტიპის დაზიანების დროს.



არასიმსივნური მონოკლონური იმუნონოგლობულინებით 
გამოწვეულ თირკმლის დაავადებებს ახასიათებს:

ESRD მაღალი 
სიხშირე

სტანდარტულ 
იმუნოსუპრესიულ 

თერაპიაზზე ცუდი პასუხი

“კლონების“ წინააღმდეგ 
მიმართული თერაპია იწვევს 

რემისიას და თირკმლის ფუნქციის 
სტაბილიზაციას.

ჰემატოლოგიური 
სიმსივნეების განვითარების 

მაღალი რისკი

თირკმლის ტრანსპლანაციის 
შემდეგ რეციდივის მაღალი 

სიხშირე 



ნეფროპათოლოგი

ჰემატოლოგი/  
ონკოლოგინეფროლოგი

პაციენტი



რა არის ამილოიდოზი  ?









ამილოიდოზის სხვადასხვა სახეობა, რომელიც აზიანებს თირკმელს



• ნებისმიერ ორგანოში ხდება უხსნადი ფიბრილების დეპონირება
• ორგანოს ნორმალური არქიტექტონიკა  ირღვევა
• არაფიბირილური ამოლოიდურ ცილას ახასიათებს დამატებითი ტოქსიური ეფექტი უჯრედებზე. 







AL ამილოიდოზი

(AL) ამილოიდოზის ფიბრილები 
შედგება მონოკლონური მსუბუქი 
ჯაჭვების ფრაგმენტებისგან. 





როდის უნდა მივიტანოთ ეჭვი ამილოიდოზზე ??

 ნეფროზული რანგის  პროტეინურია
 რესტრიქციული კარდიომიოპათია ან სხვაგვარად აუხსნელი 

შეგუბებითი გულის უკმარისობა
 გაზრდილი NT-proBNP , პირველადი გულის დაავადების 

არარსებობისას დროს 
 აუხსნელი შეშუპება, ჰეპატოსპლენომეგალია ან კარპალური 

გვირაბის სინდრომი
 სახის ან კისრის აუხსნელი პურპურა
 მაკროგლოსია



AL ამილოიდოზის კლინიკური მანიფესტაცია დამოკიდებულია სამიზნე ორგანოს 
დაზიანების ხარისხზე. 





AL ამილოიდოზის დიაგნოზი მოითხოვს 
მონოკლონური პლაზმური უჯრედების 
პროლიფერაციის  დარღვევის მტკიცებულებას, რაც 
გამოიხატება:
• შრატის ან შარდის მონოკლონური (M) ცილის 

არსებობით
• შრატის თავისუფალი მსუბუქი ჯაჭვების 

რაოდენობის და თანაფარდობის დარღვევით
• ძვლის ტვინში პლაზმური უჯრედების 

კლონირებით  
• ამილოიდის არსებობით სხვადასხვა ქსოვილებში.



Copyrights apply



სცინტიგრაფია -შრატის ამილოიდის სცინტიგრაფია   Iodine-123 მარკერით 

ექოკარდიოგრაფია, გულის მრტ გადოლინიუმით, ბირთვული სცინტიგრაფია 
mtechnetium pyrophosphate (Tc-PYP)

ნევროლოგიური გასინჯვა, ელექტრომიოგრაფია, ბიოფსია

AL ამილოიდოზის დროს სხვადასხვა  ორგანოების დაზიანების/ჩართულობის შეფასება:

გენეტიკური ტესტირება

ღვიძლის ფუნქციური სინჯები, ულტრაბგერა, კტ, ენდოსკოპია, ბიოფსია

ET/CT, ანუ პოზიტრონ–ემისიური ტომოგრაფია



AL ამილოიდოზის დროს,    ადრეული დიაგნოზი გადამწყვეტია        
ორგანოთა შეუქცევადი დაზიანების თავიდან ასაცილებლად.

AL ამილოიდოზის დროს გულის დაზიანების მოცულობა და 
სიმძიმე მიეკუთვნება ყველაზე არახელსაყრელ პროგნოზულ 
ფაქტორს.

თავისუფალი მსუბუქი ჯაჭვების კონცენტრაციის სწრაფი 
შემცირება აუცილებელია, სამიზნე  ორგანოების გრძელვადიანი 
გადარჩენისა და ფუნქციური აღდგენის უზრუნველსაყოფად.

ქიმიოიმუნოთერაპია და ღეროვანი უჯრედების ტრანსპლანტაცია 
იწვევს ხანგრძლივ რემისიას.



AL ამილოდოზი დროს თირკმლის ქსოვილის ჰისტომორფოლოგიური სურათი



AL ამილოიდოზის მკურნალობა 









დასკვნა:
ახლად დიაგნოსტირიბული AL ამილოიდოზის დროს, დარატუმუმაბის დამატება სტანდარტულ 3 
კომპონენტიან სქემაზე, ასოცირებული იყო- სრული ჰემატოლოგიური რემისიის და სამიზნე ორგანოების  
გადარჩენის მაღალ მაჩვენებელთან.



ნეფროლოგიური გამოვლინებების მართვა 

ედემა /სითხით გადატვირთვა მარყუჟის დიურეტიკები                                              
ნატრიუმის და სითხის შეზღუდვა                           
თირკმლის ფუნქციის ხშირი კონტროლი

პროტეინურია RRAS blockade, SGLT2 ?
არტერიული წნევის მართვა ჰიპერტენზია, ჰიპოტენზია
ჰიპერკოაგოლუციური 
მდგომარეობები

VTE პროფილაქტიკა

თმდ/თქდ თირკმლის ფუნქციის მჭიდრო 
მონიტორინგი                                                 
ძვლის მინერალური ცვლა
ანემია
თჩთ დაწყების ჩვენების  შეფასება 



AL ამილოიდოზის დროს მკურნალობის შეფასება:
<50 შემცირება თავისუფალის მსუბუქი ჯაჭვების, ქიმიოთერაპიის 2 

კურსის შემდეგ

პროცესში ჩართული თავისუფალი მსუბუქი ჯაჭვების კონც. ≥40 mg/L

ქიმიოთერაპიის 4-6 კურსის შემდეგ,ან ტრანსპლანტაციიდან 100 დღეში

NT-proBNP შემცირება >30%  >300 ng/L

პროტეინურიის შემცირება 30%

ტუტე ფოსფოტაზას 50% შემცირება, ღვიძლის ზომაში შემცირება 2 სმ

ელექტრომიოგრამით- ნერვის გამტარობის სიჩქარის გაუმჯობესება 



AL ამილოიდოზი და თირკმლის ტრანსპლანტაცია

გადარჩენის საერთო მაჩვენებელი იყო 14 .4 და თირკმლის 
ტრანპლანტაციის შემთხვევაში 8.6 წელია

CR + VGPR ჯგუფში მაღალი  იყო გადარჩენის საერთო 
მაჩვენებელი და დაბალი ამილოიდის რეციდივის 



ფიბრილური გლომერულონეფრიტი 

და

იმუნოტაქტოიდური გლომერულოპათია.



ფიბრილური გლომერულონეფრიტი და იმუნოტაქტოიდური გლომერულოპათია 

ისტორია 

• 1977 წელს აღწერეს ფიბრილური გლომერულონეფრიტის პირველი შემთხვევა
• 1980 წელს აღწერეს იმუნოტაქტოიდური გლომერულონეფრიტი

ფიბრილები

• ფიბრილური გლომერულონეფრიტის ფიბრილები მყარია, არაპარალერულად 
განლაგებული,  დიამეტრი 9-დან 26 ნმ-მდეა

• იმუნოტაქტოიდური გლომერულოპათიის დროს ჩანს მიკროტუბულები, პარალელურად 
დალაგებული, დიამეტრი 14-დან 90 ნმ.  

DnaJ b 9

• DNAJB9 მონაწილეობS ფიბრილური გლომერულონეფრიტის 
პათოგენეზში

• იმუნოტაქტოიდულ გლომერულონეფრიტში არ მონაწილეობს.
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დასკვნა;
DNAJB9-ის გამოვლენა არის სასარგებლო სადიაგნოსტიკო მარკერი ფიბრილური  GN-ის ატიპიური ფორმების 
დროს.  ფიბრილური  GN-ის გამოსავალი არის  ცუდი,  ESKD-მდე პროგრესირებაზე გავლენას ახდენს ძირითადად 
თირკმლის უკმარისობის ხარისხი, დიაგნოზის დროს და მამრობითი სქესი. რიტუქსიმაბმა შეიძლება მოახდინოს 
თირკმლის ფუნქციის სტაბილიზაცია.





ჰისტოლ
ოგია 

• ფიბრილური გნ: მეზანგიუმის პროლიფერაცია, მემრანოპროლიფერაცია, მემბრანული ვარიანტები
• იმუნოტაქტოიდური გპ-ენდოკაპილარული პროლიფერაცია, მემბრანოპროლიფერაცია, მემბრანული ვარიანტი

ნახევარმავ
რეები

• ფიბრილური გნ -იშვიათია 
• იმუნოტაქტოიდური გპ-იშვიათია

Congo Red 
შეღებვა

• ფიბრილური გნ-არაკონგოფილურია, იშვიათად არსებობს კონგოფილური ვარიანტებიც
• იმუნოტაქტოიდური გპ-არანკოგოფილურია

MGRS 
კავშირი                                        

• ფიბრილური  გნ -ძალიან იშვიათია
• იმუნოტაქტოიდური გპ   ხშირია

რეციდივი 
თირკმლის 

Tx

• ფიბრილური გნ 20%
• იმუნოტაქტოიდური 60%

გავრცელებ
ა

• ფიბრილური გნ იშვიათია 
• იმუნოტაქტოიდურიძალიან იშვიათია 
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მრავლობითი 
მიელომა 

ამილოდოზი 
AA 

ამილოდოზი   
AL 

LCDD /HCDD სხვა 

ბიოფსიით დადასტურებული მონოკლონური გამაპათიით განპირობებული 
თირკმლის დაზიანებების  ტიპების გავრცელება საქართველოში 2011-2023 წწ



შეჯამება 

MGRS დროს თირკმლის დაზიანების სპექტრი და 
გამოვლინებები მრავალფეროვანია

MGRS დროს მაღალია თქდ -ის ტერმინალური სტადიის 
განვითარების რისკი

კლონური უჯრედების საწიინააღმდეგოდ მიმართული პირდაპირი 
თერაპიის დროული დაწყება აუმჯობესებეს საერთო და 
თირკმლისმიერ გამოსავალს

მონოკლონური გამაპათია პრესიმსივნური,არაავთვისიბიანი 
მდგომარეობაა



შეჯამება 

პაციენტის მართვა მულტიდისციპლინურ მიდგომას მოითხოვს

Al ამილოდოზის დროს ქიმიოიმუნოთერაპია და ღეროვანი 
უჯრედების ტრანსპლანტაცია  იწვევს ხანგრძლივ რემისიას

AL ამილოიდოზის დროს,    ადრეული დიაგნოსტიკა გადამწყვეტია        
ორგანოთა შეუქცევადი დაზიანების თავიდან ასაცილებლად

ფიბრილური გლომერულონეფრიტი  იმუნოტაქტოიდური 
გლომერულოპათიისგან განსხვადება DNAJB9 პროტეინით



გმადლობთ ყურადღებისთვის !










