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Резюме
Введение. Прижизненная диагностика транстиретинового амилоидоза «дикого» типа [ATTR(wt)-амилоидоз] практически отсутству-
ет. При этом AТТR(wt)-амилоидоз является недооцененной причиной заболеваемости и смертности, особенно в старшей возрастной 
группе. Цель. Изу чить частоту, демографические показатели и морфофункциональные особенности AТТR(wt)-амилоидоза у пациентов 
с ХСН I–IV ФК и гипертрофией ЛЖ ≥15 мм по результатам аутопсий. Материалы и методы. Проведен ретроспективный анализ посмерт-
ных заключений, включавших пациентов отделения кардиологического профиля (n=141) с ведущим синдромом ХСН. Возраст составил 
≥69 лет, мужчин – 19 %, женщин – 81 %. Из фиксированных формалином фрагментов миокарда, залитых в парафин, подготовлены срезы 
толщиной 5-7 мкм, которые окрашивали красителем Конго красным (Sigma, США) и просматривали в микроскопе как в обычном, так и 
в поляризованном свете. Также проведен иммуногистохимический анализ с применением антител к АА-амилоиду, транстиретину, каппа- 
и лямбда- легким цепям иммуноглобулинов. Результаты. Отложения амилоида выявлены в старческом возрасте и у долгожителей, сред-
ний возраст составил 91,25±9,67 лет, преимущественно у женщин в связи с более низкой продолжительностью жизни мужчин. При ХСН 
различного ФК, ассоциирующейся с гипертрофией ЛЖ по данным аутопсии, амилоидные отложения встречаются практически у каж-
дого пятого умершего (в 21 % случаев). Количество амилоидных отложений в миокарде в основном было небольшим (56 % наблюдений 
имели отложения амилоида – (+) и 27 % – (++)), значительное количество амилоида выявлено в 17 % случаев (+++ – 7 % и ++++ – 10 %). 
Наличие амилоидных отложений не влияло достоверно на такие показатели гипертрофии миокарда, как толщина межжелудочковой пере-
городки, задней стенки ЛЖ, и масса сердца. В представленных нами случаях наблюдается типичное для ATTR(wt)-амилоидоза очаговое 
отложение амилоида в миокарде, при этом в 97 % случаев амилоид располагается в интерстиции вокруг кардиомиоцитов и в 3 % случаев 
исключительно вокруг сосудов. Заключение. ATTR(wt)-амилоидоз выявлен у каждого пятого пациента в когорте пациентов старческого 
возраста и долгожителей, преимущественно у женщин (83 %), и не был диагностирован при жизни. Характерными морфологическими 
проявлениями ATTR(wt)-амилоидоза являются очаговые отложения амилоида, главным образом в интерстиции миокарда.
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Summary
Background. Life-time diagnostics of wild type transthyretin amyloidosis (ATTR(wt)-amyloidosis) is virtually absent, even though ATTR(wt)-
amyloidosis is an underestimated cause for morbidity and mortality, particularly in the older age group. Aim. To study incidence, demographic 
characteristics, and morpho-functional features of ATTR(wt)-amyloidosis in patients with FC IV CHF and LV hypertrophy > 15 mm accord-
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ing to autopsy data. Materials and methods. Postmortem reports were retrospectively analyzed for patients (n=141; 19 % males, 81 % females) 
of cardiology departments aged ≥69 with the underlying CHF syndrome. From all formalin-fixed fragments of the myocardium embedded 
in paraffin were prepared 5-7 mkm cuts, which were stained with Congo red (Sigma, USA) and viewed under normal and polarized light. 
Immunohistochemical analysis was also performed using antibodies to AA-amyloid, transthyretin, kappa and lambda-light chains of immu-
noglobulins. Results. Amyloid deposits were found in both old and very old persons aged 91.25±9.67, mostly in women due to shorter life 
span of men. In different FCs associated with LV hypertrophy, according to autopsy data amyloid deposits were observed in virtually every 
fifth deceased (21 % of cases). The amount of myocardial amyloid deposits was generally small (56 % of cases had (+) and 27 % had (++) amy-
loid deposits); 17 % of cases had considerable amyloid deposits (7 % had (+++) and 10 % had (++++)). The presence of amyloid deposits did not 
influence indexes of myocardial hypertrophy, such as ventricular septum thickness, LV posterior wall thickness, and heart mass. In the presented 
cases we observed focal amyloid deposition in the myocardium typical for old age-related amyloidosis; in 97 % cases, amyloid was located in the 
interstitium, around cardiomyocytes and in 3 % of cases – exclusively around blood vessels. Conclusion. ATTR (wt)-amy loidosis was detected 
in every fifth patient in the old and very old cohort, primarily in women (83 %), and was not diagnosed during the life time. Characteristic 
morphological manifestations of ATTR(wt)-amy loidosis were focal amyloid deposits mostly in the myocardial interstitium.

Всоответствии с  клиническими рекомендациями 
Евро пейского общества кардиологов по диагностике 

и лечению гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП) 
от 2014 г. в структуре ГКМП 5–10 % случаев приходится 
на фенокопии ГКМП, обусловленные как  генетической, 
так и негенетической патологией [1].
Как  стало известно в  последние годы, системные 

формы амилоидоза не являются редкими заболеваниями. 
Фенокопия ГКМП, обусловленная транстиретиновым 
амилоидозом «дикого» типа [ATTR(wt)-амилоидозом], 
ранее известным как  системный старческий амилои-
доз, является недооцененной причиной заболеваемости 
и  смертности, особенно в  старшей возрастной группе 
[2]. Транстиретин (ТТР) является типичным амилои-
догенным белком человека [3]. Отложения ТТР «дико-
го» типа [ATTR(wt)] являются причиной старческого 
системного амилоидоза, поражающего людей старше 
60  лет. Так, в  соответствии с  данными национального 
центра Амилоидоза в  Великобритании, при  обследова-
нии 5100 пациентов с различными формами амилоидоза 
ATTR(wt)-амилоидоз выявляется в  3,2 % случаев среди 
всех системных форм амилоидоза в  разных возрастных 
группах, при этом отмечается увеличение встречаемости 
данной формы амилоидоза с  0,2 % (до  2000  г.) до  6,4 % 
(после 2000 г.) [4].
Работа  B. T.  Larsen с  соавт., проведенная в  клинике 

Майо, продемонстрировала при  анализе аутопсийного 
материала, включившего 108 пациентов (средний возраст 
75  лет, мужчин 69 %), что  при  типировании амилоидных 
отложений ATTR(wt)-амилоидоз составляет 55 % среди 
всех случаев системных форм амилоидоза [5]. Barbara 
Kieninger с  соавт. исследовали эндомиокардиальные био-
птаты 101 пациента в  возрасте от  37 до  85  лет и  показа-
ли, что  в  Германии транстиретиновый амилоидоз состав-
ляет 42 % среди всех системных форм амилоидоза [6]. 
В соответствии с регистром ATTR THADS (Transthyretin 
Amyloid Dutcome Survey) частота выявления ATTR(wt)-
амилоидоза в  кардиологических центрах США составля-
ет 50,5 % (n=390, 71±10  лет, 86,9 % мужчин), в  то  время 
как в остальных странах мира АТТR(wt)-амилоидоз обна-

руживается в  26,2 % случаев (n=2140, 59±16  лет, 66,3 % 
мужчин) [7]. M. Tanskanen с соавт. провели исследование 
в 2008 г., показавшее, что по данным аутопсий в Финляндии 
ATTR(wt) выявляют у  25 % пациентов в  возрасте ≥85  лет 
[8]. Аналогичные результаты были получены в  более ран-
ней работе, выполненной G. G. Cornwell с соавт. в 1983 г., 
обнаруживших ATTR(wt) у 25 % из 85 пациентов в возрасте 
≥80 лет при изучении аутопсийного материала [9].
Диагноз часто устанавливается на  поздних стадиях 

заболевания или  пропускается из-за  отсутствия спец-
ифических клинических признаков, биохимических мар-
керов и ЭхоКГ параметров. На данный момент золотым 
стандартом верификации амилоидоза остается биопсия 
клинически пораженного органа со специфическим окра-
шиванием образцов Конго красным. В  связи с  вышеска-
занным представляется актуальным анализ распростра-
ненности АТТР(wt)-амилоидоза у  мужчин и  женщин 
в старшей возрастной группе по результатам посмертной 
диагностики.
Цель работы – изучить частоту, демографические пока-

затели и морфофункциональные особенности ATTR(wt)-
амилоидоза у пациентов с ХСН O–OV ФК по NYHA и тол-
щиной межжелудочковой перегородки (МЖП) или  зад-
ней стенки ЛЖ (ЗС ЛЖ) ≥15 мм по результатам аутопсий.

Материалы и методы
В течение 2 лет в Городской больнице № 23 г. Санкт-

Петербурга проводился скрининг на  ATTR(wt) всех 
умерших в отделении кардиологического профиля, имев-
ших при  жизни ХСН O–OV ФК и, по  данным аутопсии, 
толщину МЖП или ЗС ЛЖ ≥15 мм. В итоге проанализи-
рованы посмертные заключения 141 пациента. Средний 
возраст составил ≥69 лет. Критериями исключения явля-
лись наличие системных воспалительных заболеваний 
соединительной ткани, гнойных инфекций, онкологиче-
ских процессов по данным амбулаторных карт.

Морфологическое исследование
Из  фиксированных формалином фрагментов мио-

карда, залитых в  парафин, подготовлены срезы толщи-



14 ISSN 0022-9040. Кардиология. 2018;58(S2).

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ§
ной 5–7 мкм, которые окрашивали красителем Конго 
красным (Sigma, США) и просматривали в микроскопе 
как в обычном, так и в поляризованном свете. Для окра-
ски ядер использовали квасцовый гематоксилин [10]. 
Также был проведен иммуногистохимический анализ 
с  применением антител к  АА-амилоиду, транстиретину, 
каппа- и лямбда- легким цепям иммуноглобулинов.
Статистическая обработка проводилась с  помощью 

пакетов Microsoft Exel 2010, SPSS 22. Данные представ-
лены в  виде среднего значения ± стандартное откло-
нение. Сравнение между собой непрерывных величин 
с нормальным распределением осуществлялось с помо-
щью t-теста. Для  сравнения непрерывных величин 
при неправильном распределении показателя (различия 
количественных параметров в  независимых группах) 
использовался критерий Манна–Уитни. Сравнение дис-
кретных (прерывных) величин проводилось с  исполь-
зованием критерия χ2 с  поправкой на  непрерывность 
по Йетсу. Если число случаев в одной из сравниваемых 
групп было меньше  5, то  применялся двусторонний 
критерий Фишера. Для  сравнения частот использо-
вался критерий соответствия Пирсона  – χ2. Различия 
считались статистически достоверными при значениях 
р<0,05.

Результаты
Ретроспективно проанализирован 141 посмертный 

эпикриз пациентов с  амбулаторным диагнозом гипер-
тоническая болезнь, ИБС, ХСН O–OV ФК, имеющих тол-
щину МЖП или ЗС ЛЖ ≥15 мм. В исследуемой когорте 
соотношение мужчин и женщин составило 1I:4 (19 и 81 % 
соответственно) в связи с более низкой продолжительно-
стью жизни мужчин.
У 30 (21 %) умерших в миокарде были выявлены рас-

положенные в  межклеточном пространстве аморфные 
розовые массы, которые при окраске красителем Конго 
красным приобретали красный цвет с  яблочно-зеленым 
двойным лучепреломлением, заметным, если препарат 
рассматривать в  поляризованном свете. Клинические 
(по данным амбулаторных карт) и морфологические при-
знаки системного AL-амилоидоза отсутствовали, дан-
ных о наличии хронического воспалительного процесса 
и онкологических заболеваний не получено. У 13 (43 %) 
пациентов отложения амилоида в  миокарде сочетались 
с клиникой застойной бивентрикулярной ХСН OOO–OV ФК, 
в 17 случаях отложения амилоида имели место при ХСН 
O–OO ФК, при этом ни в одном случае диагноз АТТR(wt)-
амилоидоза при жизни установлен не был.
Возраст больных в  группе гипертрофии ЛЖ (ГЛЖ) 

с  амилоидными депозитами составил от  69 до  102  лет, 
в среднем 91,25±9,67 лет, из них долгожителей 80 %, муж-
чин 17 %, женщин 83 %. У  111 умерших с  ГЛЖ и  ХСН 

O–OV ФК амилоидные отложения отсутствовали, сред-
ний возраст  – 82,71±6,49  лет, что  достоверно меньше, 
чем в 1-й группе (р<0,001).
Характер сопутствующей патологии в  группе боль-

ных, имевших ГЛЖ и амилоидные отложения в миокарде, 
отражен в таблице 1.
Все умершие пациенты с ГЛЖ и амилоидными депо-

зитами в  миокарде и  ГЛЖ без  амилоидных отложений 
имели гипертоническую болезнь и  ИБС с  генерализо-
ванным атеросклерозом коронарных артерий 4-й степе-
ни, церебральных артерий 4-й степени и сосудов почек 
3–4-й степени при  посмертной диагностике, но  досто-
верных различий в степени коронарного атеросклероза 
между группами не получено. Перенесенный ИМ обна-
ружен у  10 % умерших, тромбоэмболия легочной арте-
рии (ТЭЛА) имела место в  20 % случаев, острое нару-
шение мозгового кровообращения (ОНМК) выявлено 
в 4 % наблюдений в группе пациентов с ГЛЖ и амилоид-
ными массами. Хронический бронхит был выявлен прак-
тически у всех пациентов старческого возраста и долго-
жителей (97 %), признаки хронического пиелонефрита 
зарегистрированы у всех умерших, хронический холеци-
стит и панкреатит наблюдались в 52 и 69 % случаев соот-
ветственно. Пациенты с  ГЛЖ без  амилоидных отложе-
ний имели сопоставимый характер коморбидной пато-
логии.

Таблица 2. Особенности морфологических параметров 
миокарда у пациентов с ГЛЖ и амилоидными 
отложениями и с ГЛЖ без амилоидных депозитов

Параметр

ГЛЖ  
с амилоидными 

отложениями 
(n=30)

ГЛЖ  
без амилоидных 

отложений (n=111)

МЖП, мм 18,76±4,13 17,65±2,48
ЗС ЛЖ, мм 16,76±2,86 16,91±2,64
Масса сердца, г 502,78±219,27 437,39±45,75

Таблица 1. Характер коморбидной патологии у пациентов 
с ГЛЖ и амилоидными отложениями в миокарде

Параметр
ГЛЖ + амилоидные 

депозиты в миокарде 
(n=30)

Гипертоническая болезнь, % 100
ИБС, % 100
ПИКС, % 10
ТЭЛА, % 10
ОНМК, % 4
Хронический бронхит, % 97
Хронический пиелонефрит, % 100
Хронический холецистит, ЖКБ, % 52
Хронический панкреатит, % 69

ПИКС – постинфарктный кардиосклероз;  
ЖКБ – желчно-каменная болезнь.
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Морфологические параметры миокарда в  изучаемых 
группах представлены в таблице 2. Так, в группах пациен-
тов с ГЛЖ и амилоидными отложениями и ГЛЖ без амило-
идных депозитов толщина МЖП составила 18,76±4,13 мм 
и  17,65±2,48 мм, толщина ЗС  ЛЖ  – 16,76±2,86 мм 
и 16,91±2,64 мм, масса сердца – 502,78±219,27 г и 437,39± 
45,75 г соответственно без достоверных различий между 
группами. У  всех пациентов в  обеих группах выявлен 
симметричный характер ГЛЖ. Проанализирована взаи-
мосвязь толщины стенок ЛЖ (МЖП и ЗС ЛЖ) и массы 
миокарда в зависимости от тяжести ХСН в группах с ХСН 
O–OO ФК против ХСН OOO–OV ФК, а также в разных возраст-
ных группах (пожилой и старческий возраст (69–89 лет), 
долгожители (≥90 лет)), при этом достоверных различий 
выявлено не было.
В ходе нашего исследования проанализировано коли-

чество амилоидных отложений в  каждом препарате, 
что показано в таблице 3.

У  умерших пациентов с  ГЛЖ в  основном наблюда-
ется небольшое количество амилоида в миокарде, выра-
женное скопление амилоида зарегистрировано в  17 % 
наблюдений. Отдельно изучено количество амилоида 
в препаратах в подгруппах пациентов с различной тяже-
стью ХСН. У пациентов с отложениями амилоида и кли-
нической картиной ХСН OOO–OV ФК при  посмертной 
диагностике выявлены отложения амилоида в миокарде 
преимущественно в количестве (+ или ++) – 90 %, в боль-
шом количестве (++++) наблюдались лишь в 10 % случа-
ев. В группе пациентов с депозитами амилоида и ХСН O–
OO ФК количество амилоида (+ или ++) выявлено в 78 % 
препаратов, выраженное количество (+++ или  ++++) 
в  22 %, что  не  имеет статистически значимых различий 
по  сравнению с  пациентами с  отложениями амилоида 
и клиникой ХСН OOO–OV ФК (р>0,05).
Количество амилоида в  миокарде достоверно 

не влияло на толщину МЖП, ЗС ЛЖ и массу сердца. 
Так, при  незначительном количестве амилоида (+) 
толщина МЖП и ЗС ЛЖ составила по 17 мм, при уме-
ренном количестве амилоида (++) толщина МЖП  – 
17 мм и  ЗС ЛЖ  –  16 мм, при  количестве амилоида 
(+++) – 20 мм и 18 мм соответственно, при  содержа-
нии амилоида (++++)  – по  19 мм, что  представлено 
на рисунке 1.
Типичная морфологическая картина представлена 

на рисунках 2, 3 и 4. На препаратах, окрашенных Конго 
красным, четко визуализируются скопления амилоид-
ных масс, расположенных в виде очагов среднего размера 
(около 100 мкм в диаметре) в миокарде вне связи с кро-
веносными сосудами. В  кардиомиоцитах наблюдаются 
крупные перинуклеарные скопления липофусцина (окра-
шены в коричневый цвет). Ядра клеток окрашены в синий 

Таблица 3. Количество амилоидных отложений у умерших с ГЛЖ

Группы 
умерших

Амилоид 
(+)

Амилоид 
(++)

Амилоид 
(+++)

Амилоид 
(++++)

ГЛЖ +  
амилоид 
(n=30)

17 (56 %) 8 (27 %) 2 (7 %) 3 (10 %)

ГЛЖ +  
амилоид + 
ХСН III–

IV ФК

6 (46 %) 6 (46 %) 0 (0 %) 1 (8 %)

ГЛЖ +  
амилоид + 

 ХСН I–
II ФК

11 (64 %) 2 (12 %) 2 (12 %) 2 (12 %)

20

10

5

15

25

Амилоид 
(+)

Амилоид 
(++)

Амилоид 
(+++)

Амилоид 
(++++)

0

МЖП, мм ЗС ЛЖ, мм

Рисунок 1. Толщина межжелудочковой перегородки 
и задней стенки левого желудочка в зависимости 
от количества амилоидных отложений при гипертрофии 
левого желудочка и хронической сердечной 
недостаточности I–IV функционального класса

50 µm

Рисунок 2. Окраска масс амилоида Конго красным. 
Увеличение 400. Пациент №1, 91 год
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цвет квасцовым гематоксилином. В  представленных слу-
чаях наблюдались множественные очаговые скопления 
амилоида. При просмотре препаратов в поляризованном 
свете наблюдалось зеленоватое свечение. При иммуно-
гистохимическом исследовании выявлен транстиретин 
в массах амилоида, данных за наличие АА- и АL-амилоида 
не получено.
Проанализированы также основные причины смер-

ти в описанных группах пациентов. В группе пациентов, 
имевших ГЛЖ и отложения амилоида, смерть наступила 
в  59 % случаев от церебрального атеросклероза, рециди-
вирующего отека головного мозга, кахексии, застойной 
пневмонии, интоксикации, в  26 % наблюдений  – от  ате-
росклеротической болезни сердца, осложнившейся ХСН, 
отека легких, застойной пневмонии, интоксикации, 
в 11 % – от атеросклеротической болезни сердца, ослож-
нившейся ХСН, отека легких, ТЭЛА и в 4 % – от ОНМК. 
В группе пациентов с ГЛЖ без амилоидных масс причи-
ны смерти аналогичны описанным при ГЛЖ с  амилоид-
ными депозитами и достоверных различий между группа-
ми нет (р>0,05).

Обсуждение
По данным Росстата, в Санкт-Петербурге ожидаемая 

продолжительность жизни мужчин составляет 65,9  лет, 
женщин  – 76,7  лет. По  результатам нашего исследова-
ния, из 141 включенного пациента в отобранной когорте 
в  возрасте ≥69  лет превалировали женщины (81 % жен-
щин; 19 % мужчин). Отложения амилоида были выявле-
ны в более старшей возрастной группе, средний возраст 
составил 91,25±9,67  лет, преимущественно у  женщин, 
что мы связываем с бόльшей продолжительностью их жиз-
ни. Таким образом, при ХСН различных ФК, ассоцииру-
ющейся с ГЛЖ, по данным аутопсии, амилоидные отло-
жения встречаются практически у каждого 5-го умершего 
(в 21 % случаев).
Поздний возраст дебюта симптомов ХСН, пре-

имущественное вовлечение кардиоваскулярной систе-
мы, подтвержденное исключением других системных 
форм амилоидоза при морфологическом исследовании, 
отсутствие семейного анамнеза заболевания, а так-
же хронических воспалительных процессов, гнойных 
инфекций и онкологических заболеваний позволили 
нам предположить наличие у пациентов транстирети-
нового амилоидоза. Согласно классификации 2014 г. 
транстиретиновый амилоидоз, характеризующийся 
признаками и  симптомами застойной СН у  пожилых, 
преимущественно мужчин, относился к  связанному 
с  возрастом старческому кардиальному или  старческо-
му системному амилоидозу [11]. Термин транстире-
тинового амилоидоза с отложением белка «дикого» 
типа [ATTR(wt)-амилоидоз], в  соответствии с  класси-

фикацией от  2016  г., предложенной Международным 
обществом по изучению амилоидоза, принят для отра-
жения биохимической природы амилоидных депози-
тов [12]. Диагноз амилоидоза часто устанавливается 
на  поздних стадиях или  пропускается вследствие низ-
кой чувствительности и  специфичности клинической 
картины и  данных инструментальных методов диагно-
стики. Особенно сложной задачей является выявление 
ATTR(wt)-амилоидоза, поскольку данное заболевание 
развивается в  старшей возрастной группе на  фоне 
сопутствующих заболеваний, таких как  ИБС, арте-
риальная гипертензия и  аортальный стеноз, и  отсут-
ствуют какие-либо специфические экстракардиальные 
проявления или  биомаркеры в  крови [13], в  отличие 

50 µm

Рисунок 3. Окраска масс амилоида Конго красным. 
Увеличение 400. Пациент № 2, 90 лет

Рисунок 4. Иммуногистохимическое выявление 
транстиретина в массах амилоида
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от  AL- и  наследственного транстиретинового амило-
идоза [ATTR(mt)-амилоидоз], которые подтвержда-
ются наличием моноклонального иммуноглобулина 
или  мутаций в  гене TTР соответственно. По  данным 
последних публикаций, ATTR(wt)-амилоидоз диагно-
стируется в основном у мужчин старше 70 лет в менее 
чем 3 на миллион случаев в год, что резко контрастиру-
ет, по  данным аутопсий, с  высокой частотой обнару-
жения TTR амилоидных отложений и  распространен-
ностью синдрома СН с  сохраненной ФВ [2, 14]. Так, 
Tanskanen M. с  соавт. провели исследование, показав-
шее, что ATTR(wt)-амилоидоз выявляют у 25 % пациен-
тов ≥85 лет, хотя во многих из этих препаратов количе-
ство амилоида в миокарде было малым [8].
В  соответствии с  нашими результатами прижизнен-

ный диагноз ATTR(wt)-амилоидоз не  был поставлен 
ни одному пациенту. Количество амилоидных отложений 
в  миокарде в  основном было небольшим [56 % наблюде-
ний имели отложения амилоида (+) и  27 % – (++)], зна-
чительное количество амилоида выявлено в 17 % случаев 
[ (+++) – 7 % и (++++) – 10 %], что соответствует литера-
турным данным [8, 9].
Наличие амилоидных отложений не влияло достовер-

но на  такие показатели гипертрофии миокарда, как  тол-
щина МЖП, ЗС ЛЖ и масса сердца, и не было связано 
со  степенью коронарного атеросклероза, что  согласует-
ся с  результатами Cornwell G. G. с  соавт., проанализиро-
вавших аутопсийный материал 85 пациентов в  возрасте 
≥80 лет [9].
В  последнее время появились публикации, позво-

ляющие заподозрить тип амилоидоза по  характерной 
морфологической картине. Так, в работе Arnt V. Kristen 
с  соавт. доказано, что  для  ATTR(wt)- и ATTR(mt)-
амилоидоза наиболее характерен очаговый вариант 
отложения амилоидных масс в  интерстиции, в  то  время 
как  для AL-амилоидоза – перицеллюлярный тип вокруг 
кардиомиоцитов. При этом количество амилоидных масс 
было больше при  ATTR(wt)- и ATTR(mt)-амилоидозе 
по сравнению с AL-амилоидозом, хотя достоверных раз-
личий получено не было [15].
В  соответствии с  исследованием Barbara Kieninger 

с соавт. 83 % биоптатов у пациентов с ATTR-амилоидозом 
характеризовались только отложениями амилоида в  ин -
терстиции без депозитов в сосудистой стенке, в то время 
как 72 % пациентов с AL-амилоидозом имели ами лоидные 
массы и в интерстиции, и в стенке сосудов. Эти результа-
ты аналогичны тем, о которых сообщали Smith T. J. [16] 
и  Crotty  T. B. [17]. У  пациентов с  ATTR-амилоидозом 
отложения амилоида в  интерстиции имели очаговый 
характер в  48 % случаев, в  21 % наблюдений имел место 
перицеллюлярный характер отложений вокруг карди-
омиоцитов и  в  31 % случаев  – смешанный. Кроме того, 
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было обнаружено, что больные с AL-амилоидозом имеют 
бόльшее количество амилоида (OOO степени в  43 % случа-
ев) по  сравнению с ATTR (OOO степени в 29 % образцов). 
Описанная морфологическая структура может объяс-
нить гораздо лучший прогноз у  больных с  транстирети-
новым амилоидозом по сравнению с AL- амилоидозом [6, 
18, 19]. Larsen B. T. с соавт. также изучили аутопсийный 
материал 108 пациентов с  амилоидозом сердца и  про-
анализировали связь определенной морфологической 
картины с  типом амилоидоза. Так, очаговое отложение 
амилоида в  интерстиции вокруг клеток чаще выявляет-
ся при  ATTR(wt)-амилоидозе, в  то  время как  диффуз-
ные отложения амилоидных масс в  интерстиции вокруг 
клеток и  в  стенках артерий и  вен наиболее характерны 
для AL-амилоидоза [5].
В  представленных нами случаях наблюдается типич-

ное для ATTR(wt)-амилоидоза очаговое отложение ами-
лоида в миокарде, при  этом в  97 % случаев амилоид рас-
полагается в интерстиции вокруг кардиомиоцитов, в 3 % 
случаев исключительно вокруг сосудов.

Таким образом, по результатам проведенного иссле-
дования у  каждого 5-го больного ХСН различной сте-
пени выраженности в  когорте пациентов старческого 
возраста и  долгожителей обнаружены отложения ами-
лоида в  миокарде. Амилоидные депозиты выявлены 
преимущественно у женщин (83 %), что связано с более 
низкой продолжительностью жизни лиц мужского пола. 
Подтвердить ATTR(wt)-амилоидоз позволили старче-
ский возраст, отсутствие семейного анамнеза, харак-
терная морфологическая картина в виде очаговых масс 
амилоида, локализованных преимущественно в интер-
стиции миокарда, и иммуногистохимическое выявление 
транстиретина в массах амилоида. Полученные данные 
не  позволили доказать связь выявленных амилоидных 
депозитов с наличием СН ввиду недостаточного числа 
пациентов с ATTR(wt). Необходимы дальнейшие иссле-
дования для  анализа ассоциации количества амилоид-
ных отложений с  толщиной стенок ЛЖ и  с  тяжестью 
ХСН с включением бόльшего числа пациентов не только 
старческого, но и пожилого возраста.
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