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Актуальность: С3-гломерулопатия подтип DDD — это заболевание, возникающее в ре-
зультате отложения производных С3 компонента комплемента в почечной ткани. Диагноз ста-
вится большинству пациентов в возрасте от 5 до 15 лет, и в течение 10 лет примерно у полови-
ны прогрессирует терминальная стадия почечной недостаточности. особенность этого заболе-
вания — высокая вероятность рецидивов после трансплантации почки. Понимание механизмов 
возникновения и морфологических изменений ткани почки даст основы для более точной ди-
агностики данного подтипа заболевания [1].

цель: изучить механизмы развития заболевания и морфологические изменения ткани поч-
ки у детей.

Материалы и методы: материал фрагмента почки был получен из фонда кафедры гистологии 
и эмбриологии им.профессора Кнорре. материал был зафиксирован 10 % формалином и залит в 
парафин по стандартному протоколу. Нарезку материала производили на ротационном микротоме 
мПС -2. Депарафинирование срезов проводилось по стандартной схеме через ксилол. Срезы окра-
шивали гематоксилином по Карацци и эозином и заключали в канадский бальзам. Сьемку микро-
фотографий производили на микроскопе Zeis Axio lab.A1 Fl-leD с камерой Gryphax Arctur.

Результаты: компонент каскада комплемента С3 может спонтанно подвергаться гидролизу 
с образованием фрагментов С3b и С3а. C3b обладает способностью связываться с фактором B 
с образованием комплекса С3FB, который впоследствии расщепляется фактором D с образо-
ванием фракций FBa и FBb. Комплекс FBb, обладает протеиназной активностью в отношении 
С3, что приводит к образованию новых молекул С3b. Регулируют альтернативный путь каска-
да комплемента факторы H и I путем инактивации C3b. мутации в генах, кодирующих дан-
ные регуляторы, приводят к ослаблению негативной регуляции альтернативного пути каскада 
комплемента и накоплению плотных C3 — агрегатов в почечной ткани, в результате развива-
ется C3- гломерулопатия «болезнь плотных отложений» и нарушается структура ткани почки. 
В материале нефробиопсии представлены корковый и мозговой слои ткани почки, клубочки 
резко увеличены, долчатого типа, с выраженным расширением мезангиального пространства 
за счёт резко выраженной гиперклеточности матрикса и диффузной гиперклеточности эндо-
телия.

Гломерулярная базальная мембрана резко утолщена. Диффузные массивные депозиты опре-
деляются в толще ГБм с полным ее замещением, так же в мезангиальном и субэндотелиаль-
ном пространствах клубочков, в субэпителиальном пространстве клубочков — в виде мелких 
и крупных бугорков и сливающихся масс. Цитоплазма эпителия канальцев зерниста [2,3].

Выводы: Вероятной причиной развития заболевания является нарушение регуляции каска-
да комплемента вследствие мутации гена фактора H и I. морфологически С3- гломерулопатия 
проявляется отложением плотных агрегатов в гломерулярной базальный мембране, мезанги-
альном, субэндо — и субэпителиальном пространстве почечного тельца вследствие накопле-
ния избыточных продуктов деградации С3b- фракции.
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