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1. BENDROJI DALIS 

1.1. Trumpiniai 

 
AK – alternatyvusis komplemento sistemos kelias 

AKF – angiotenziną konvertuojantis fermentas 

AKS – arterinis kraujospūdis 

ARB – angiotenzino II receptorių blokatoriai 

Anti-HCV – antikūnai prieš hepatito C virusą 

Anti-HBc – antikūnai prieš hepatito B viruso šerdies (core) antigeną 

C3G – C3 glomerulopatija 

C3GN – C3 glomerulonefritas 

CFH – komplemento faktorius H 

CFI – komplemento faktorius I 

CFB – komplemento faktorius B 

GFG – glomerulų filtracijos greitis 

HBsAg – hepatito B viruso paviršiaus antigenas 

MCP – membranos kofaktoriaus baltymas 

MMF – mikofenolato mofetilis 

MP – metilprednizolonas 

MPGN – membrano proliferacinis glomerulonefritas 

PIGN – poinfekcinis glomerulonefritas 

TIL – tankių intarpų liga 

1.2. Įvadas 

 

C3 glomerulopatija (C3G) – tai nauja, labai reta liga, kurios terminas atsirado pasikeitus supratimui apie 

membranoproliferacinio glomerulonefrito (MPGN) patofiziologinius mechanizmus. C3G terminas apima 

ligas, kurioms būdinga dominuojanti (izoliuota arba ≥2 kartus didesnė nei kitų imunoreaktantų) C3 depozicija 

glomeruluose, kurią sukelia dėl įgimtų arba įgytų priežasčių nekontroliuojama alternatyviojo komplemento 

sistemos kelio (AK) aktyvacija. C3G – patohistologinė diagnozė, kuri nustatoma remiantis dominuojančia C3 

depozicija ir pagal kitus charakteringus pakitimus inkstų biopsijoje, skirstoma į tankiųjų intarpų ligą (TIL) ir 

C3 glomerulonefritą (C3GN) (1). Klinikinė C3G išraiška apima įvairius inkstų ligų klinikinius sindromus, jai 

tipiškai būdinga lėtinė eiga, o 10 metų inkstų išgyvenamumas siekia 50 proc. (2). Šiuo metu nėra jokių 

tarptautiniu mastu pripažintų C3G gydymo gairių, o optimali gydymo taktika lieka neaiški dėl riboto klinikinių 

C3G tyrimų skaičiaus. 

1.3. Ligos pavadinimo sinonimai (TLK-10-AM KODAS, ORPHA KODAS) 

 

C3 glomerulopatija: 

 

• tankiųjų intarpų liga – ORPHA 93571; TLK-10-AM N04.6 

• C3 glomerulonefritas – ORPHA 329931; TLK-10-AM N00.5 
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2. TRUMPAS LIGOS APRAŠAS (ETIOLOGIJA, RIZIKOS VEIKSNIAI, KLINIKINIAI 

SIMPTOMAI) 

 2.1. Etiologija ir rizikos veiksniai 

 

Remiantis atliktais gyvūnų ir žmonių tyrimais manoma, kad pagrindinis veiksnys, sukeliantis C3G, yra 

nekontroliuojama AK aktyvacija. AK būdingas konstitucinis aktyvumas ir nuolatinė spontaninė aktyvacija, 

kuri yra griežtai reguliuojama sudėtingos reguliacinių baltymų sistemos. Jeigu dėl įgimtų ar įgytų priežasčių 

sutrinka AK kontrolės mechanizmas (sumažėja slopinimas arba padidėja aktyvacija), prasideda AK 

hiperaktyvacija, nulemianti C3 skilimo produktų depoziciją ant audinių taikinių paviršių (glomerulų ar kitų 

audinių), sukelianti vietinį terminalinio komplemento komponento (C5b-9) susidarymą, kuris pasižymi 

citotoksiniu poveikiu, taip pat vietinį uždegimą ir koaguliacinį procesą. Priežastys, nulemiančios C3G metu 

stebimą AK hiperaktyvaciją, gali būti įgimtos arba įgytos (1, 3, 4):  

 

Įgimtos:  

• AK reguliavime dalyvaujančių (aktyvaciją slopinančių) baltymų genų mutacijos, nulemiančios 

funkcijos praradimą: CFH, CFI, MCP (CD46), CFH-CFHR (ypač CFHR5); 

• AK aktyvacijos baltymų funkcijos įgijimo (aktyvuojančios) genų mutacijos: C3, CFB. 

Įgytos: 

• autoantikūnai prieš AK reguliacijoje dalyvaujančius baltymus (anti-CFH, anti-CFB, anti-C3b); 

• autoantikūnai, stabilizuojantys AK C3 konvertazę – C3 nefritinis faktorius (C3NeF); 

• paraproteinai, susidarantys monokloninių gamapatijų metu, taip pat gali skatinti komplemento 

sistemos disreguliaciją. 

 

Dažnai ligos paūmėjimas ar pradžia yra susiję su infekcijomis. Manoma, kad infekcijos gali veikti kaip 

išorinis trigeris, sukeliantis AK aktyvaciją (4).  

 2.2. Paplitimas 

 

1 arba 2 atvejai milijonui populiacijos (5–6).  

 2.3. Klinikinė išraiška 

 

Klinikinė C3G išraiška būna įvairi ir gali pasireikšti šiais inkstų pažeidimo sindromais (2, 7–9):  

• asimptominė mikrohematurija ir (arba) proteinurija 

• nefritinis sindromas 

• nefrozinis sindromas 

• nefritinis / nefrozinis sindromas 

• sinfaringinė (pasireiškiant ūminės viršutinių kvėpavimo takų infekcijos metu ar 1–2 po jos) 

makrohematurija 

• greitai progresuojantis glomerulonefritas 

 

Daliai pacientų pasireiškia ekstrarenaliniai simptomai (1, 3):  

• tinklainės drūzos 

• įgyta dalinė lipodistrofija 
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 2.4. Eiga 

 

Daugumos pacientų liga yra vangi, lėtinės eigos. Apytiksliai 50 proc. pacientų per 10 metų nuo 

diagnozės nustatymo diagnozuojama galutinės stadijos inkstų liga (2). Kartais pasitaiko ir greitai 

progresuojanti eiga (3, 10).  
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3. LIGOS DIAGNOSTIKA 

 3.1. Diagnostikos principai (1, 3, 11) 

 

• C3G diagnozė yra patohistologinė, patvirtinama tik atlikus inkstų biopsiją ir nustačius diagnozės 

kriterijus atitinkančius požymius atliekant imunofluorescenciją (IF) ir elektroninę mikroskopiją (EM) 

(žr. 3.2 papunktį). 

• Klinikinis C3G pasireiškimas būna įvairus ir nespecifinis. Nėra jokių specifinių (patognominių) 

klinikinių ligos simptomų ar požymių: 

o C3G įtariama pacientams, kuriems pasireiškia C3G būdingi klinikiniai sindromai (žr. 2.3 

papunktį), kai remiantis laboratoriniais ir klinikiniais duomenimis kitos diagnozės mažai tikėtinos 

arba pasireiškia atipinė jų eiga. 

o C3G įtariama pacientams, kuriems kartu su būdingais klinikiniais sindromais nustatomas C3 

koncentracijos serume sumažėjimas, esant normaliai C4 koncentracijai serume. 

o C3G įtariama pacientams, kuriems diagnozuotas poinfekcinis glomerulonefritas (PIGN), tačiau 

daugiau nei 12 sav. nuo diagnozės nustatymo išlieka sumažėjusi C3 koncentracija.  

• Laboratoriniai tyrimai atliekami siekiant nustatyti arba patikslinti C3G priežastis, ligos sunkumui ir 

atsakui į gydymą vertinti, taip pat priimant sprendimus dėl gydymo taktikos pasirinkimo, tačiau nėra 

būtini diagnozei nustatyti.  

• Retais atvejais, atlikus inkstų biopsiją ankstyvoje C3G stadijoje, gali būti nenustatomi tipiški C3G 

patohistologiniai pokyčiai. Išliekant C3G įtarimui rekomenduojama atlikti kartotinę inkstų biopsiją. 

 3.2. Patohistologinė diagnostika (1, 3, 11) 

 

• C3G diagnozuojama, kai atliekant IF inkstų biopsijoje nustatoma izoliuota C3 depozicija arba C3 ir kitų 

imunoreaktantų depozicija, kai C3 švytėjimas yra ≥2 kartus intensyvesnis nei kitų imunoreaktantų, 

vertinant skalėje nuo 0 iki 3 (0, pėdsakai, 1+, 2+ ir 3+): 

o šie patohistologiniai pokyčiai gali būti nustatomi ir pacientams, sergantiems PIGN. Tokiais 

atvejais diferencinė PIGN ir C3G diagnostika gali būti sudėtinga ir reikia remtis klinikine ir 

laboratorine ligos eiga (žr. 3.1 papunktį); 

• C3G forma tikslinama atliekant EM: 

o TIL diagnozuojama, kai EM nustatomi labai tankūs, osmiofiliški mezangiumo ir 

intramembraniniai intarpai; 

o C3GN diagnozuojamas, kai EM nustatomi amorfiniai mezangiumo intarpai; kartu gali būti 

nustatomi subendoteliniai, intramembraniniai ir subepiteliniai intarpai, tačiau jų tankumas 

mažesnis negu TIL būdingų intarpų; 

o C3G pacientams EM gali būti nustatomi ir subepiteliniai intarpai, būdingi PIGN. 

• šviesos mikroskopijos metu nustatomi pokyčiai gali būti įvairūs ir yra nespecifiški (1 lentelė); 

• atliekant IF suaugusiems pacientams arba pacientams, kuriems įtariama paraproteinemija, turėtų būti 

atliekamas dažymas dėl IgG ir lengvųjų grandinių ant parafino pjūvių, paruoštų su pronaze. 

 3.3. Laboratoriniai tyrimai 

 

• Pacientams, kuriems nustatyta C3G diagnozė, atliekami šie laboratoriniai tyrimai: 

o kreatinino koncentracija serume ir glomerulų filtracijos greičio skaičiavimas; 

o bendras šlapimo tyrimas; 

o baltymo paros šlapime tyrimas arba baltymo / kreatinino santykio vienkartiniame šlapime tyrimas; 

o elektrolitų (natrio, kalio) koncentracijos kraujyje tyrimas; 

o lipidograma; 

o infekcijų žymenų tyrimai; 
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o antistreptolizino titro tyrimas; 

o paraproteinų nustatymas serume (atliekama esant paraproteinemijos įtarimui ir suaugusiems 

pacientams). 

 3.4. Komplemento sistemos tyrimai (1) 

 

• Komplemento sistemos tyrimai pacientams atliekami siekiant patikslinti ligos priežastis, sprendžiant dėl 

į komplemento sistemą nukreipto gydymo skyrimo ir ruošiant pacientą inkstų transplantacijai. Neigiami 

komplemento sistemos tyrimų rezultatai nepaneigia C3G diagnozės. 

• Komplemento sistemos tyrimai, kurie turėtų būti atliekami visiems pacientams su patohistologiškai 

patvirtinta C3G diagnoze: 

o C3 ir C4 koncentracija serume; 

o CFH koncentracija serume; 

o C3 nefritinis faktorius (C3NeF); 

o CFHR5 mutacijų tyrimas. 

• Komplemento sistemos tyrimai, dėl kurių atlikimo sprendžiama individualiai (šeiminiai atvejai, 

genetinės ligos įtarimas, sprendžiant dėl į komplemento sistemą nukreipto gydymo skyrimo, ruošiant 

inkstų transplantacijai): 

o CFB koncentracija serume; 

o C5 koncentracija serume; 

o C3 (C3d, C3c, C3adesArg) ir C5 (C5adesArg, sC5b-9) skilimo produktų koncentracija serume; 

o autoantinkūnai prieš CFH ir CFB; 

o CFH/CFI/CFB/MCP(CD46)/C3/CFH-CFHR/THBD/DGKE genų mutacijų tyrimas. 

• Dalis komplemento sistemos tyrimų Lietuvoje nėra atliekami. Dėl būtinybės juos atlikti akredituotoje 

užsienio laboratorijoje sprendžiama gydytojų konsiliumo metu. 

 3.5. Kiti tyrimai 

 

• Inkstų ultragarsinis tyrimas 

• Oftalmologo ištyrimas ir akių dugno apžiūra 

• 24 val. trukmės AKS monitoravimas 

 3.6. Diagnostikos algoritmas 

 

• Patohistologiniu (IF ir EM) tyrimu pagrįstas diagnostikos algoritmas pateiktas kaip 1 priedas. 

 3.7. Diferencinė diagnostika 

 

• C3G diferencijuojama su kitomis ligomis, pasireiškiančiomis būdingais klinikiniais sindromais (2 

lentelė). 

• C3G formos – TIL ir C3GN – diferencijuojamos patohistologiškai, atliekant EM. Klinikiniai požymiai, 

leidžiantys įtarti TIL arba C3GN, nurodyti 3 lentelėje. 

 

1 lentelė. Šviesos mikroskopijoje galimi inkstų biopsijos pokyčiai, nustatomi pacientams, sergantiems C3G 
Ūminiai pokyčiai 

Mezangiumo išsiplėtimas su arba be ląstelių kiekio padidėjimo 

Membranoproliferaciniai pokyčiai 

Endokapiliariniai proliferaciniai pokyčiai 

Nekrozė 
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Ląsteliniai / fibroziniai-ląsteliniai pusmėnuliai 

Retais atvejais nenustatoma jokių šviesos mikroskopijos pokyčių 

Lėtiniai pokyčiai 

Segmentinė arba globalinė glomerulosklerozė 

Fibroziniai pusmėnuliai 

 

 

 

2 lentelė. Pagrindinės C3G diferencinės diagnozės ir esminiai skirtumai 
Diagnozė Esminiai skirtumai 

PIGN 
C3 koncentracija serume į pradinę normą grįžta per 

8–12 sav. nuo diagnozės nustatymo 

IgA nefropatija 
Normali C3 koncentracija serume 

IgA depozicija inkstų biopsijoje 

Lupus nefritas 

Sumažėjusi C4 koncentracija serume 

Dominuojanti imunoglobulinų depozicija inkstų 

biopsijoje 

Kiti ir antriniai glomerulonefritai (anti-GBM liga, 

membraninė nefropatija, idiopatinis nefrozinis 

sindromas, židininė segmentinė glomerulosklerozė, 

antrinis MPGN, ANCA-asocijuoti 

glomerulonefritai, Alporto sindromas, plonų 

bazinių membranų liga ir kt.) 

Normali C3 koncentracija serume 

Jokios imunoreaktantų depozicijos inkstų biopsijoje 

arba dominuojanti imunoglobulinų depozicija 

 
3 lentelė. TIL ir C3GN klinikinė diferencinė diagnostika. Adaptuota pagal (3) 
Požymis TIL C3GN 

Pradžia < 16 m. 43–70 proc. 25–54 proc. 

Vidutinis amžius ligos pradžioje 19 ± 18 m. 30 ± 19 m. 

Nefrozinis sindromas 38–43 proc. 27–44 proc. 

Mikrohematurija 76–84 proc. 65 proc. 

Arterinė hipertenzija 21–60 proc. 40 proc. 

Inkstų funkcijos sutrikimas (> 132 

μmol/l) 
29 proc. 50 proc. 

C3 koncentracijos sumažėjimas 59–79 proc. 40–48 proc. 
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4. LIGOS GYDYMAS 

 4.1. Įvadas 

 

Optimalus C3G gydymas yra neaiškus dėl įrodymų stokos. Daugumoje atliktų tyrimų naudota senoji 

MPGN klasifikacija, kurioje C3G atskirai neišskirta, pacientų imtys nedidelės, neatlikta randomizuotų 

klinikinių tyrimų. Toliau pateikiamos gydymo rekomendacijos pagrįstos mažos apimties prospektyviniais, 

nerandomizuotais tyrimais, retrospektyvinėmis analizėmis ir naujausiomis ekspertų rekomendacijomis, 

teikiamomis apibendrinus šioje srityje atliktus tyrimus (1, 3, 11, 12).   

4.2. Gydymo principai 

 

• Pagrindinė C3G gydymo taktika apima imunosupresinį gydymą ir nespecifines priemones. 

• Nespecifinės priemonės taikomos visiems pacientams, nepriklausomai nuo ligos formos ar sunkumo. 

• Specifinio gydymo taktikos pasirinkimas priklauso nuo ligos sunkumo ir atsako į gydymą. Įtaką gydymo 

taktikos pasirinkimui taip pat gali daryti ligos forma (TIL ar C3GN), fazė (ūminė ar lėtinė) ir AK 

disreguliacijos įrodymai. 

• Rekomenduojama 1–2 m. po gydymo pradžios pakartotinai atlikti inkstų biopsiją. 

 4.3. Ligos sunkumo vertinimas (11) 

 

C3G gali būti skirstoma į lengvos, vidutinės ir sunkios eigos: 

• Lengva eiga: 

o nežymūs uždegiminiai pokyčiai biopsijoje 

o proteinurija < 1000 mg/24 val. 

o GFG > 90 ml/min/1,73 m2. 

• Vidutinio sunkumo eiga: 

o baltymas paros šlapime > 1000 mg arba > 500 mg nepaisant palaikomojo gydymo 

o vidutinio sunkumo uždegimo požymiai inkstų biopsijoje 

o GFG ≥ 60 ml/min/1,73 m2 

o GFG mažėjimas dinamikoje 

• Sunki eiga: 

o baltymas paros šlapime > 2000 mg, nepaisant imunosupresinio ir palaikomojo gydymo; 

o sunkaus uždegimo požymiai inkstų biopsijoje, kuriuos rodo išreikšta endo- ar ekstrakapiliarinė 

proliferacija ir (arba) pusmėnulių susidarymas, nepaisant imunosupresinio ir palaikomojo 

gydymo; 

o padidėjusi kreatinino koncentracija serume, rodanti progresuojančios ligos riziką ligos pradžioje, 

nepaisant imunosupresinio ir palaikomojo gydymo; 

o GFG < 60 ml/min/1,73 m2. 

 4.4. Nespecifinis gydymas 

 

• Arterinio kraujospūdžio (AKS) kontrolė: 

o tikslinis AKS vaikams: < 90 sistolinio ir diastolinio AKS procentilis; 

o tikslinis AKS suaugusiesiems: ≤ 120/80 mm Hg; 

o pasirenkamieji antihipertenziniai vaistai: angiotenziną konvertuojančio fermento (AKF) 

inhibitoriai arba angiotenzino II receptorių blokatoriai (ARB). 

• Optimali mityba (siekiant normalaus vaikų augimo ir normalaus suaugusiųjų svorio). 

• Lipidų kontrolė (nemedikamentinės ir medikamentinės priemonės). 
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 4.5. Specifinis gydymas 

 

• Imunosupresinis gydymas: 

o Taikomas pacientams, kurie atitinka vidutinės eigos kriterijus (žr. 4.3 papunktį): 

▪ prednizolonas ir (arba) 

▪ mikofenolato mofetilis (MMF) 

o Taikomas pacientams, kurie atitinka sunkios eigos kriterijus (žr. 4 punktą): 

▪ metilprednizolono (MP) pulsterapija ir 

▪ sntiląstelinė imunosupresija, nukreipta į T ir (arba) B ląsteles (ciklofosfamidas, MMF ar 

rituksimabas). 

4.6. Gydymui naudojami vaistai 

 

• prednizolonas 2 mg/kg/parai, neviršijant 60 mg/parai. 

• ciklofosfamidas 2–3 mg/kg/p, sumarinė dozė – iki 168 mg/kg. 

• MMF 1200 mg/m², maksimali dozė – 2000 mg/parai. 

• rituksimabas 375 mg/ m², iki 4 dozių kas 3–4 sav. 

• MP pulsterapija 10–20 mg/kg (1–3 dozės). 

4.7. Atsako į gydymą vertinimas 

 

• Visiškos remisijos kriterijai: 

o Baltymas paros šlapime <500 mg ir 

o GFG ≥ 60 ml/min /1,73 m2 (arba grįžimas į ±15 proc. bazinės reikšmės, pacientams, kurių GFG < 

60 ml/min/1,73 m2. 

• Dalinės remisijos kriterijai: 

o proteinurijos sumažėjimas > 50 proc. (arba baltymas paros šlapime < 3,5 g pacientams su 

nefrozinio lygio proteinurija gydymo pradžioje) ir 

o GFG stabilizacija (±25 proc.) arba padidėjimas. 

4.8. Gydymo trukmė 

 

• Optimali gydymo trukmė nėra žinoma: 

o specifinis gydymas turėtų būti taikomas mažiausiai 6 mėn. 

o pasiekus dalinę arba visišką remisiją, gydymas turėtų būti tęsiamas mažiausiai 12 mėn. (tęsiant 

gydymą rekomenduojama naudoti prednizoloną ir (arba) MMF). 

4.9. Į komplemento sistemą nukreiptas gydymas   

 

• Ekulizumabas (12, 13) 

o Ekulizumabas yra rekombinantinis monokloninis antikūnas, nukreiptas prieš komplemento 

komponentą C5, kuris slopina terminalinio komplemento komplekso (sC5b-9) susidarymą. 

o Duomenys apie ekulizumabo skyrimą pacientams su C3G yra riboti (gauti 1 prospektyvinės atvejų 

serijos ir retrospektyvinių atvejų analizės metu). 

o Ekulizumabas nerekomenduojamas kaip pirmos eilės gydymas. 
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o Ekulizumabo skyrimas svarstomas tada, kai mažiausiai 6 mėn. taikant sunkiai formai 

rekomenduojamą gydymą (žr. 4.5.1.2 papunktį) nepasiekiama remisija (dalinė ar visiška). 

o Sprendimą pradėti gydymą ekulizumabu priima gydytojų konsiliumas. 

o Sprendžiant dėl gydymo ekulizumabu atsižvelgiama į šiuos veiksnius: 

▪ AK disreguliacijos požymiai; 

▪ genetinės mutacijos, lemiančios AK disreguliaciją; 

▪ ligos sunkumas (proteinurija, pokyčiai inkstų biopsijoje, GFG mažėjimas) ir dinamika taikant 

imunosupresinį gydymą. 

o Rekomenduojamos dozės pateiktos 4 lentelėje. 

o Gydymo trukmė nėra žinoma. Remiantis gamintojo rekomendacijomis gydant kitas ligas, 

rekomenduojamas gydymas visą gyvenimą. 

o Prieš skiriant ekulizumabą būtina meningokokinės infekcijos profilaktika: 

▪ Vakcinacija prieš N. meningitidis (A, C, Y, W 135 ir B serogrupes) mažiausiai 2 sav. iki 

ekulizumabo skyrimo. 

▪ Jeigu vakcinacija atliekama vėliau nei 2 sav. iki ekulizumabo skyrimo, taikoma 

antibiotikoprofilaktika fenoksimetilpenicilinu (arba makrolidų grupės antibiotikais, esant 

alergijai penicilinui), kol susiformuos imuninis atsakas. 

• Plazmos terapija 

o Esant duomenų apie AK disreguliaciją ir (arba) autoantikūnų buvimą, gydytojų konsiliumo metu 

gali būti sprendžiama dėl plazmaferezių / plazmos infuzijų skyrimo. 

o Duomenų apie optimalią plazmos terapijos taktiką šiuo metu nepakanka. Plazmaferezių / plazmos 

infuzijų dažnis pasirenkamas priklausomai nuo ligos progresavimo ir sunkumo.  

o Esant nustatytoms faktoriaus H mutacijoms, plazmos terapijos dažnis gali būti nustatomas 

atsižvelgiant į faktoriaus H skilimo pusperiodį (6 dienos), tuomet plazmos terapija taikoma kas 2 

savaites (14).  

4.10. Inkstų transplantacija 

 

• Po inkstų transplantacijos liga atsinaujina 50–55 proc. pacientų, sergančių TIL, ir 43–67 proc. pacientų, 

sergančių C3GN. 

• Prieš inkstų transplantaciją rekomenduojama detaliai ištirti komplemento sistemą (nustatyti genus, 

susietų su C3G mutacijų paieška, ir autoantikūnus). 

• Pacientams, kurie turi įgimtų ar įgytų AK disreguliacijos įrodymų (genų mutacijų ir (arba) 

autoantikūnų), prireikus gali būti skiriamas į komplemento sistemą nukreiptas gydymas po 

transplantacijos: 

o dėl ekulizumabo ar plazmos terapijos skyrimo po inkstų transplantacijos sprendžia gydytojų 

konsiliumas. 

4.11. Gydymo algoritmas 

 

Gydymo algoritmas pateiktas kaip 2 priedas. 

 

4 lentelė. Rekomenduojamos ekulizumabo dozės 

Paciento svoris Indukcija Palaikomasis gydymas 

Daugiau kaip 40 kg 900 mg per savaitę – 4 sav. 
1 200 mg 5 sav.; tada 1 200 mg kas 

2 sav. 

Nuo 30 kg iki 40 kg 600 mg per savaitę – 2 sav. 
900 mg 3 sav.; tada 900 mg kas 2 

sav. 



13 

 

Nuo 20 kg iki 30 kg 600 mg per savaitę – 2sav. 
600 mg 3 sav.; tada 600 mg kas 2 

sav. 

Nuo 10 kg iki 20 kg 600 mg per savaitę – 1 sav. 
300 mg 2 sav.; tada 300 mg kas 2 

sav. 

Nuo 5 kg iki 10 kg 300 mg per savaitę – 1 sav. 
300 mg 2 sav.; tada 300 mg kas 3 

sav. 
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5. ILGALAIKĖ PACIENTO STEBĖSENA 

 

• Pacientai, kuriems diagnozuota C3G, specialistų (vaikų nefrologų / nefrologų) stebimi visą gyvenimą. 

• Konsultacijos, atliekami tyrimai ir jų dažnumas vykdant stebėseną nurodyti 5 lentelėje. 

• Dėl papildomų tyrimų (komplemento sistemos, imunologinių ir kt.) atlikimo tikslingumo ir dažnumo 

sprendžia gydantis gydytojas, atsižvelgdamas į prieš tai atliktų tyrimų rezultatus ir ligos eigą. 

 

5 lentelė. Rekomenduojama pacientų, sergančių C3G, stebėsena 

Konsultacijos / tyrimai Lengva forma 
Vidutinio sunkumo 

forma 
Sunki forma 

Nefrologo / vaikų nefrologo 

konsultacija 

Bent 1–2 k./m. Bent 3–4 k./m. Bent 6 k./m. 
BŠT 

Kreatinino koncentracija 

serume 

Baltymas paros šlapime 

C3 koncentracija serume Bent 1–2 k./m. 

AKS matavimas Kas 1–2 mėn. 

24 val. AKS monitoravimas 1 k./m. 

Oftalmologo konsultacija ir 

akių dugno apžiūra 
Kas 2 m. 
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6. PRIEDAI 

 
1 priedas. Patohistologiniu (IF ir EM) tyrimu pagrįstas diagnostikos algoritmas 

 

 

  

Alternatyvi 

diagnozė 

Nėra C3G būdingų EM 

pokyčių (žr. 3.2.2) 

PIGN būdingi 

pokyčiai  

Nespecifiniai 

pokyčiai 

Netipinė ligos eiga Tipinė ligos eiga 

Dominuojanti C3 depozicija 

inkstų biopsijoje (žr. 3.2.1) IF 

C3G būdingi EM pokyčiai 

(žr. 3.2.2) 

TIL būdingi 

pokyčiai (3.2.2.1) 

C3GN būdingi 

pokyčiai (3.2.2.2) 

EM 

TIL C3GN 

PIGN Įtariama C3G 

Spręsti dėl 

biopsijos kartojimo 

dinamikoje 



16 

 

 

 

2 priedas. Gydymo algoritmas 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

TAIP 

Nežymūs uždegiminiai pokyčiai 

biopsijoje 

Proteinurija < 1000 mg/24 val. 

GFG > 90 ml/min/1.73 m2 

Patohistologiškai 

patvirtinta C3G diagnozė 

Taikyti tik nespecifinį gydymą 

Proteinurija > 500 mg/24 val. 

ir 

GFG < 90 ml/min/1.73 m2 

 

 

NE TAIP 

NE Vidutiniai aktyvaus uždegimo 

pokyčiai biopsijoje 

Proteinurija > 1 000 mg/24 val. 

GFG ≥ 60 ml/min/1.73 m2 

Sunkaus aktyvaus uždegimo pokyčiai 

biopsijoje 

GFG < 60 ml/min/1.73 m2 

Prednizolonas p/os 

± 

MMF p/os 

 

 

Proteinurija > 2 g/24 val. 
GFG ↓ (>15 %) 

 

 

NE TAIP 

MP pulsterapija 
+ 
Imunosupresija: 
MMF arba 
Ciklofosfamidas arba 
Rituksimabas 
 

Tęsti gydymą 
mažiausiai 12 mėn. Visiška remisija 

Tęsti gydymą 
mažiausiai 12 mėn. 

Dalinė remisija 

Tęsti gydymą mažiausiai 6 mėn.  
Spręsti dėl alternatyvaus 

imunosupresanto 

Nėra remisijos 

Spręsti dėl 
ekulizumabo skyrimo 

Tęsti nespecifinį gydymą 
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