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Приложение Б. Алгоритмы действий врача 

Алгоритм диагностики МГПЗ  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Алгоритм диагностики AL-A  

Алгоритм диагностики AL-A  

 

 

 

                                   Клинические признаки  МГПЗ 
• протеинурия 
• нефротический синдром  
• почечная недостаточность 
• артериальная гипертензия 

 

• Патолого-анатомическое исследование биопсийного (операционного) материала почки с 
применением иммуногистохимических методов   

• Определение соотношения белковых фракций методом электрофореза, исследование 
моноклональности иммуноглобулинов в крови методом иммунофиксации, определение 
содержание свободных легкихй цепи каппа и лямбда в крови, исследование 
моноклональности иммуноглобулинов в моче методом иммунофиксации  

цитологическое исследование мазка костного мозга 
(миелограмма) мозга 
патолого-анатомическое исследование биопсийного 
(операционного) материала костного мозга, при 
необходимости патолого-анатомическое исследование 
биопсийного (операционного) материала костного мозга 
с применением иммуногистохимических методов.   

низкодозовая компьютерная томография костей скелета 
иммунофенотипическое исследование плазматических 
клеток костного мозга методом проточной 
цитофлуориметрии  
уточнение вовлечения других органов   

лечение заболевания почек 

           МГПЗ есть 

МГПЗ нет  
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Клинические признаки  AL-A 
§ Сердечная недостаточность с  симметричной гипертрофией миокарда и рестриктивным 

типом ремоделирования ,  очаги субэпикардиальной, интрамуральной и трансмуральной 
задержки накопления гадолиния без соответствия с  поражением коронарного бассейна  при 
МРТ  

• недиабетическая полинейропатия, автономная полинейропатия  
• двусторонний синдром карпального канала 
• гепатомегалия неясного генеза, синдром холестаза  
• нефротический синдром  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

• Определение соотношения белковых фракций методом электрофореза, исследование моноклональности 
иммуноглобулинов в крови методом иммунофиксации, определение содержание свободной легкой цепи каппа и 
лямбда в крови, исследование моноклональности иммуноглобулинов в моче методом иммунофиксации  

• определение количества белка в суточной моче  
• исследование уровня тропонинов I, T  в крови, исследование уровня N-терминального фрагмента 

натрийуретического пропептида мозгового (NT-proBNP)  в крови 
•  эхокардиография 
• при поражении сердца магнитно-резонансная томография сердца с контрастированием 
•  патолого-анатомическое исследование биопсийного (операционного) материала кожи с применением 

иммуногистохимических методов, патолого-анатомическое исследование биопсийного (операционного) 
материала костного мозга, патолого-анатомическое исследование биопсийного (операционного) материала 
тканей слюнной железы (малой), патолого-анатомическое исследование биопсийного (операционного) 
материала 12-перстной или прямой кищки.    

 

цитологическое исследоване мазка костного мозга (миелограмма) мозга 
патолого-анатомическое исследование биопсийного (операционного) материала костного мозга, при необходимости патолого-
анатомическое исследование биопсийного (операционного) материала костного мозга с применением иммуногистохимических 
методов.   
цитогенетическое исследование ПК для определения транслокации t(11;14)  в биопсийном материале методом флюоресцентной 
гигридизации in situ (FISH). 
 низкодозовая компьютерная томография костей скелета 
иммунофенотипическое исследование плазматических клеток костного мозга методом проточной цитофлуориметрии  
исследование уровня тропонинов I, T  в крови и иисследование уровня N-терминального фрагмента натрийуретического 
пропептида мозгового (NT-proBNP)  в крови  
Уточнение вовлечения других органов и стадирование  

биопсия пораженного органа 

амилоид  есть  амилоида  нет  

                    амилоид  есть                         амилоида нет  

      типирование амилоида  

AL-  амилоидоз  

Алгоритм диагностики AL-амилоидоза   
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Алгоритм диагностики POEMS синдрома  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                                   Клинические признаки  POEMS синдрома  
• периферическая полинейропатия   
• периферические отеки /асцит/гидроторакс 
• лимфаденопатия  

 

• определение VEGF  
• Определение соотношения белковых фракций методом электрофореза, исследование 

моноклональности иммуноглобулинов в крови методом иммунофиксации, определение содержание 
свободной легкой цепи каппа и лямбда в крови, исследование моноклональности иммуноглобулинов 
в моче методом иммунофиксации   

• патолого-анатомическое исследование биопсийного (операционного) материала лимфатического 
узла 

•  низкодозовая КТ костей скелета или ПЭТ-КТ 
 

цитологическое исследоване мазка костного мозга (миелограмма) мозга 
патолого-анатомическое исследование биопсийного (операционного) материала костного мозга.   
осмотр врача-офтальмолога 
консультация врача-эндокринолога 
эхокардиография 
общий (клинический) анализ крови 
коагулограмма 
общий (клинический) анализ мочи 
электромиография 

POEMS синдром есть                    POEMS синдрома нет   
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Алгоритм лечения МГПЗ 

 

 

 

                             

 

DaraVMP,  VCd, , VMP,   Rd, 
DaraRd, аутоТГСК  

Сhl-G,  Сhl – Rit,  RitBe 
ибрутиниб,  FCR-lite, 
венетоклакс 

                            Достигнута  гематологическая ПР или ОхЧР  

                    Впервые диагностированная МГПЗ 

ДА 
     Нет  

             наблюдение  альтернативные схемы терапии 

Прогрессия. 

Возобновление терапии 

плазмазмоклеточ
-ный клон 

 

   лимфоплазмоци-
тарный клон 

лимфоцитарный          
клон 

RitVd, RitСd, RitBe 
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Алгоритм лечения  AL-A 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

               Dara VCD,  VCd, аутоТГСК  

  

#Мелфалан** 200 мг/м2  

Dara VCD,  VD, VMd,  VCd,  Md,  
Rd,  RCd,  Dara(моно) 

 

                                           Достигнута ПР или ОхЧР  

                    Впервые диагностированный AL-A 

ДА 
         Нет  

             наблюдение  альтернативные схемы терапии 

Прогрессия. 

Лечение рефрактерно/рецидивирующего AL-A 

Пациент подлежит 
ВДХТ с ауто-ТГСК  

 

 Пациент не 
подлежит ВДХТ с 
ауто-ТГСК  

циент подлежит 
ВДХТ  
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Алгоритм лечения POEMS синдрома   

 

   

 

                             

 

  

                    Впервые диагностированный POEMS синдром 

нет       да  

лучевая терапия на 
пораженные участки   

           системная  терапия 

оценка эффективности каждые 3-6 мес. 

  Клональные плазматические клетки в трепанобиоптате костного мозга  

        нет      да 

больше 2-х очагов 
поражения в костях  


