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Первые данные о распространенности транстиретинового 
амилоидоза при гипертрофии левого желудочка в России

Цель Оценить распространенность амилоидной кардиомиопатии вследствие транстиретинового амилоидо-
за (ATTR – transthyretin amyloidosis) и амилоидоза легких цепей (AL–Immunoglobulin light chain) среди 
пациентов с гипертрофией межжелудочковой перегородки (МЖП) ≥ 14 мм в возрасте 65 лет и старше.

Материал и методы В период с января по август 2023 г. включены 60 пациентов (средний возраст 7,2±7,3 года, 34 (56,67 %) муж-
чины). Пациентам, соответствующим критериям включения, проводились эхокардиографическое иссле-
дование с определением продольной деформации миокарда, сцинтиграфия миокарда с  99mTc-пирфотеха, 
однофотонная эмиссионная компьютерная томография миокарда, определение уровня N-концевого 
фрагмента мозгового натрийуретического пептида и тропонина I, иммунохимическое исследование бел-
ков сыворотки крови и мочи с определением свободных легких цепей. При наличии степени поглощения 
радиофармпрепарата 2 и 3 (Grade 2 и 3) по данным сцинтиграфии проводилось молекулярно-генетиче-
ское исследование с  целью дифференциальной диагностики дикого (wtATTR  – wild-type transthyretin 
amyloidosis) и наследственного / вариантного (hATTR – hereditary ATTR) типа ATTR-КМП.

Результаты Согласно результатам сцинтиграфии миокарда с 99mTc-пирфотеха, степень накопления Grade 3 в отсут-
ствие моноклональной секреции выявлена в 5 (8,3 %) случаях, 2-я степень контрастирования в отсут-
ствие моноклональной секреции выявлена у 6 (10 %) пациентов. Миеломная болезнь, осложнившаяся 
АL-амилоидозом, и первичный АL-амилоидоз выявлены у 5 (8,3 %) пациентов.

Заключение Среди пациентов в  возрасте ≥ 65  лет с  гипертрофией МЖП ≥14 мм амилоидная кардиомиопатия 
выявлена в 20 % случаев (12 больных), среди них 5 случаев (8,3 %) AL-амилоидоза и 7 случаев (11,7 %) 
ATTR-амилоидоза.
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Введение
Амилоидоз представляет собой гетерогенную груп-

пу заболеваний, при  которых растворимые белки плаз-
мы откладываются во внеклеточном пространстве в ви-
де аномального фибриллярного гликопротеида [1]. 
В  кардиологической практике основное значение при-
дается двум вариантам амилоидоза  – амилоидозу лег-
ких цепей, или  AL-амилоидозу (AL–Immunoglobulin 
light chain), и транстиретиновому (ATTR – transthyretin 
amyloidosis), или  ATTR-амилоидозу [2]. Оба варианта 
традиционно считались редкими заболеваниями с край-
не неблагоприятным прогнозом, поражающими пожи-

лых пациентов и диагностируемыми в основном по дан-
ным аутопсии [3].

Благодаря улучшению инструментальной диагно-
стики  – появлению в  клинической практике сцинтигра-
фии миокарда с  остеотропными радиофармпрепарата-
ми (РФП)  – стали возможны неинвазивная постанов-
ка диагноза ATTR-амилоидной кардиомиопатии (КМП) 
и  разработка протоколов прижизненной диагности-
ки заболевания. Исследования последних лет показали, 
что  оба варианта ATTR-амилоидной КМП (дикий, ра-
нее именуемый «старческий», и  наследственный) явля-
ются причинами быстропрогрессирующей сердечной 
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недостаточности с  сохраненной фракцией выброса ле-
вого желудочка (ЛЖ). Разработка новых лекарствен-
ных препаратов  – стабилизаторов тетрамера ATTR-
амилоида, продемонстрировавшая улучшение прогно-
за и функционального состояния пациентов при раннем 
начале терапии, определила необходимость своевремен-
ной постановки диагноза [4]. В  настоящее время един-
ственным зарегистрированным специфическим препара-
том – стабилизатором тетрамера ATTR-амилоида для те-
рапии ATTR-КМП, является тафамидис [5].

Известно, что  распространенность ATTR-КМП среди 
пожилых пациентов с  гипертрофией ЛЖ 12–14 мм коле-
блется от 18 до 34 % и во многом определяется возможностя-
ми диагностики и возрастным составом исследуемых групп 
[6]. При  этом данные о  распространенности AТТR-КМП 
в  Российской Федерации отсутствуют. Клинические рабо-
ты, посвященные амилоидной кардиомиопатии, ограничены 
описанием серии случаев.

Цель
Оценить распространенность амилоидной кардиомио-

патии вследствие транстиретинового амилоидоза (ATTR  – 
transthyretin amyloidosis) и  амилоидоза легких цепей (AL–
Immunoglobulin light chain) среди пациентов с  гипертро-
фией межжелудочковой перегородки (МЖП) ≥14 мм 
в возрасте 65 лет и старше.

Материал и методы
Представлены промежуточные результаты за  период 

с  января по  август 2023 г. проспективного когортного ис-
следования распространенности ATTR-КМП, в которое бы-
ли включены пациенты, соответствующие двум критериям 
включения:
1) возраст ≥65 лет;
2) гипертрофия МЖП ≥14 мм.

Пациенты включались в  исследование после подписа-
ния информированного согласия.

В исследование не включали пациентов при наличии:
1) известного ранее диагноза инфильтративной КМП, 

гипертрофической кардиомиопатии, тяжелого аор-
тального стеноза (площадь открытия аортального кла-
пана менее 0,75 см2, средний градиент давления более 
40 мм рт. ст., максимальная скорость более 4 м / с), болез-
ней накопления;

2) инфаркта миокарда (ИМ) давностью менее 4 нед;
3) недавних травм грудной клетки и  оперативных вмеша-

тельств с торакотомией в анамнезе;
4) регулярного приема гидроксихлорохина в  течение 

последних 4 нед;
5) неспособности подписать информированное согласие 

либо отказа от дальнейшего участия в исследовании.
Исследование одобрено локальным этическим комитетом 

Первого МГМУ имени И. М. Сеченова (№ 25–22 от 08.12.22).
В  исследование включались пациенты, направленные 

из  сторонних организаций с  установленной гипертро-
фией левого желудочка (ГЛЖ) 14 мм и  более по  ЭхоКГ. 
Всем больным выполнялась повторная ЭхоКГ на аппара-
те VIVID E95. При подтверждении наличия гипертрофии 
пациенты включались в данное исследование после запол-
нения формы информированного согласия.

Определяли выраженность симптомов хронической 
сердечной недостаточности (ХСН) по  классификации 
Нью-Йоркской ассоциации сердца (NYHA), проводили 
физикальный осмотр.

Эхокардиографическое исследование проводилось по стан-
дартному протоколу [7]. При  обследовании всех пациен-
тов использовалась спекл-трекинг ЭхоКГ (Speckle Tracking 
Imaging) с  оценкой глобальной продольной деформации 
миокарда ЛЖ (GLS  – global longitudinal strain). Регистри-
ровали 12-канальную ЭКГ.

Включены в исследование:
60 пациентов

Январь
–август
2023 г.

43% 74,2±
7,3 года

МЖП
15,7±
2,7 см

Всем проводилось:

ЭхоКГ ИХА (СЛЦ),
тропонин I, 
NT-proBNP

Исследование
суточной 

мочи

Сцинтиграфия 
(+ОФЭКТ)

с 99mTc

Амилоидная кардиомиопатия – в 20% случаев (12 больных):
• 7 случаев (11,7%) ATTR-амилоидоза
• 5 случаев (8,3%) AL-амилоидоза
• 4 (6,7%) высоко вероятный ATTR-амилоидоз

Центральная иллюстрация. Распространенность ATTR-амилоидоза в РФ
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Проводили забор образцов венозной крови для опре-

деления  уровней концевого фрагмента предшествен-
ника мозгового натрийуретического пептида (NT-
proBNP) и тропонина I. Уровень креатинина сыворотки 
крови оценивался из  данных предоставленной паци-
ентом медицинской документации давностью не  бо-
лее 3 мес. Уровень скорости клубочковой фильтрации 
(СКФ) рассчитывался по  формуле CKD-EPI (Chronic 
Kidney Disease Epidemiology Collaboration Formula). 
Изучалась медицинская документация, предоставленная 
пациентом, в  том числе данные холтеровского монито-
рирования электрокардиограммы (ХМ ЭКГ).

Всем участникам проводился иммунохимический 
анализ (ИХА) образцов сыворотки крови и  образца 
из 20–30 мл суточной мочи, включающий электрофорез 
белков сыворотки и  мочи с  иммунофиксацией (Sebia, 
Франция), определение содержания свободных лег-
ких цепей (СЛЦ) иммуноглобулинов сыворотки кро-
ви методом нефелометрии c использованием наборов 
κλoneus (Trimero Diagnostics) на  анализаторе Immage 
800 (Beckman Coulter). При  выявлении моноклональ-
ной секреции проводилась консультация гематолога, 
в  том числе с  целью определения показаний для  трепа-
нобиопсии костного мозга и  аспирационной биопсии 
подкожного жира.

Всем пациентам выполнялось радионуклидное иссле-
дование сердца, включающее в  себя прицельное планар-
ное исследование и  однофотонную эмиссионную компью-
терную томографию (ОФЭКТ) сердца. Исследование вы-
полнялось на двухдетекторной ротационной гамма-камере 
«Discovery NM / CT 670» с коллиматорами высокого разре-
шения для низких энергий (LEHR) и КТ-подсистемой. В ка-
честве РФП, вводимого внутривенно, использовался пре-
парат «Пирфотех, 99 mТс» (отечественный аналог пиро-
фосфата), активность которого составляла 700–740 МБк 
(19–20 мКи) в объеме 1 мл. Исследование и интерпретация 
результатов проводились на основании рекомендаций Меж-
дународной ассоциации по мультимодальной визуализации 
при сердечном амилоидозе (2019) [8, 9].

Поглощение миокардом РФП 2-й или 3-й степени (Grade 
2–3) интерпретировалось как  характерное для  ATTR-
амилоидоза. Этой группе пациентов проводилось молеку-
лярно-генетическое исследование методом прямого сек-
венирования всей кодирующей последовательности и  об-
ластей экзон-интронных соединений гена транстиретина 
(TTR) с  целью дифференциальной диагностики дикого 
(wtATTR) и  наследственного / вариантного (hATTR) типа 
ATTR-КМП. 

Окончательный диагноз ATTR-амилоидоза ставился 
на  основании результатов сцинтиграфии с  пирофосфатом 
технеция – при наличии поглощения РФП степени 2–3 и на-
личии симптомов и  лабораторно-инструментальных при-

ОФЭКТ – однофотонная эмиссионная компьютерная то-
мография; РФП – радиофармпрепарат; ИХА –иммуно-
химический анализ; СЛЦ – свободные легкие цепи.

Включены в исследование
(n=60)

ЭхоКГ 
(n=60)

Верифицирован 
hA
R–амилоидоз

(n=2)

Верифицирован 
AL–амилоидоз

(n=5)

Сцинтиграфия (+ОФЭКТ)
миокарда с РФП (n=60)

ИХА крови и суточной мочи 
(определение СЛЦ, 
белка Бенс-Джонса)

(n=60)

ДНК-анализ
(n=13)

Консультация 
гематолога

(n=10)

Рисунок  1. Дизайн исследования ЭхоКГ

Таблица 1. Клинико-демографическая 
характеристика пациентов

Показатель Результат
Возраст, годы, M±SD 74,2±7,3
Пол мужской, n (%) 34 (57)
ИБС, n (%) 19 (31,6) 
Перенесенный ранее ИМ, n (%) 12 (20)
Реваскуляризация в анамнезе, n (%) 10 (16,6) 
Стенокардия напряжения, n (%) 3 (5)
Артериальная гипертензия, n (%) 51 (85)
ФП/ТП, n (%) 24 (40)
Сахарный диабет 2-го типа, n (%) 12 (20)
ХСН ФК III–IV, n (%) 11 (18,3)
Синдром запястного канала, n (%) 4 (6,7)
NT-proBNP > 300 пг/мл, n (%) 45 (75)
АВ-блокада 1-й степени, n (%) 13 (21,6)
ГЛЖ по данным ЭКГ  
(критерии Соколова–Лайона), n (%) 11 (18,3)

Тропонин I > 0,023 нг/мл, n (%) 7 (11,7)
ФВ ЛЖ < 50%, n (%) 5 (8,3)
Низкий вольтаж комплекса QRS на ЭКГ, n (%)* 5 (8,3)
Полная блокада левой ножки пучка Гиса, n (%) 2 (3,3)
* – Низкий вольтаж по данным ЭКГ определялся при соответ-
ствии одному из критериев: амлитуда всех QRS в стандарт-
ных отведениях менее 5 мм или в прекардиальных отведениях 
– менее 10 мм. ФП/ТП – фибрилляция предсердий/трепетание 
предсердий; АВ – атриовентрикулярная; ГЛЖ – гипертрофия 
левого желудочка; ФВ ЛЖ – фракция выброса левого желудочка; 
NT-proBNP – концевой фрагмент предшественника мозгового 
натрийуретического пептида.



57ISSN 0022-9040. Кардиология. 2024;64(4). DOI: 10.18087/cardio.2024.4.n2611

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ§
знаков ХСН. AL-амилоидоз верифицировался у  пациентов 
при наличии амилоида в результатах биопсии.

Статистическая обработка проводилась с помощью про-
граммы SPSS 22.0 (SPSS Inc., Чикаго, США). Распределение 
количественных переменных проверяли с  помощью теста 
Колмогорова–Смирнова. Переменные с  нормальным рас-
пределением описывали средним значением и стандартным 
отклонением (M+SD). В случае, если распределение отлича-
лось от  нормального, данные описывали медианой и  межк-
вартильным размахом (25-й и 75-й перцентили) и сравнива-
ли при помощи непараметрических тестов. Сравнение групп 
по количественным переменным проводилось при помощи 
ANOVA. Категориальные переменные представлены в  ви-
де абсолютных и относительных значений, для их сравнения 
применяли критерий хи-квадрат или критерий Фишера. Раз-
личия считали статистически значимыми при p <0,05.

Результаты
За  период с  января по  август 2023 г. в  исследование 

включены 60 пациентов, отвечающих критериям включе-
ния. Средний возраст пациентов составил 74,2±7,3  года, 
34 (56,67 %) пациента из них – мужчины. Дизайн исследова-
ния представлен на рисунке 1.

Выраженность симптомов ХСН соответствовала I ФК 
по  классификации NYHA у  3 (13,95 %) пациентов, II ФК  – 
у 30 (50 %), III–IV ФК – у 11 (18, 3 %) пациентов.

Основные клинико-демографические характеристики па-
циентов представлены в таблице 1.

ИБС, определяемая как перенесенный ИМ, стенокардия 
напряжения (без  функционального класса) или  реваскуля-
ризация в анамнезе в виде чрескожного коронарного вмеша-
тельства / коронарного шунтирования, имелась у 19 (31,6 %) 
пациентов.

По  данным ЭхоКГ, средняя толщина МЖП пациентов 
составила 15,7±2,7 мм, у  5 (8,3 %) пациентов значения ФВ 
ЛЖ были менее 50 %.

Медиана NT-proBNP составила 694 [317; 2180] пг / мл, 
средний уровень тропонина I  – 0,017±0,02 нг / мл. По-
вышенные значения NT-proBNP (>300 пг / мл) выявле-
ны у  45  (75 %) больных, тропонина I (>0,023 нг / мл)  – 
у  7 (11,7 %). Оба биомаркера оказались повышенными 
у 7 (11,7 %) пациентов.

По  данным ИХА, моноклональная секреция выявлена 
у 10 (16,7 %) больных. При проведении трепанобиопсии ми-
еломная болезнь, осложненная AL-амилоидозом, или  пер-
вичный AL-амилоидоз, была подтверждена у 5 (8,3 %) паци-

Таблица 2. Клинико-лабораторные характеристики пациентов в зависимости от степени накопления РФП
Показатель Grade 0 (n=26) Grade 1 (n=21) Grade 2 (n=8) Grade 3 (n=5)

Возраст, годы 74,3±6,3 74,1±7,6 70±3,96 80,8±11,48
Пол мужской, n (%) 14 (53,8) 13 (61,9) 3 (37,5) 4 (80)
АГ, n (%) 22 (84,6) 18 (85,7) 8 (100) 3 (60)
ФТ/ТП, n (%) * 7 (26,9) 13 (61,9) 2 (25) 2 (40)
Сахарный диабет, n (%) 6 (23) 5 (23,8) 1 (12,5) 0
ИБС, n (%) 5 (19,2) 9 (42,9) 4 (50) 1 (20)
ХСН III–IV ФК, n (%)*# 2 (7,7) 4 (19) 1 (12,5) 4 (80)
Имплантация ЭКС, n (%) 1 (3,8) 3 (14,3) 0 0
Толщина МЖП, мм# 16,2±3 14,7±2,7 15,2±1,57 17,6±0,9
Толщина ЗСЛЖ, мм*# 12,9±1,9 12,45±1,9 11,9±1,5 16±1,2
Тропонин I, нг/мл (0-0,023)*# 0,018±0,023 0,011±0,005 0,016±0,017 0,043±0,04
NT-proBNP, пг/мл (0-133)* 610 [296; 1180] 650 [334; 2590] 388 [277; 1338] 9810 [4240; 10000] 
Моноклональная секреция по данным 
иммунохимического анализа, n (%)* 1 (3,8) 6 (28,6) 2 (25) 1 (20)

GLS, % –13,4±2,9 –15,4±2,9 –16,3±3,2 –10,7±5,8
ФВ ЛЖ, % 60,1±5,4 56,6±9,4 60,4±6,8 57±4,1
Низкий вольтаж по данным ЭКГ, n (%) 0 2 (9,5) 1 (12,5) 1 (2)
ГЛЖ по данным ЭКГ  
(критерии Соколова–Лайона), n (%) 7 (26,9) 3 (14,3) 1 (12,5) 0

АВ-блокада 1-й степени, n (%) 4 (15,3) 4 (19) 2 (25) 2 (40)
Полная блокада левой ножки пучка Гиса, n (%) 0 2 (9,5) 0 0

Окончательный диагноз
AL-амилоидоз 1 (3,8) 2 (9,5) 2 (25) 0
ATTR-амилоидоз 0 0 2 (25) 5 (100)
* – p<0,05 между группами; # – p<0,05 между Grade 3 и остальными группами пациентов. 
РФП – радиофармпрепарат; МЖП – межжелудочковая перегородка; ЗСЛЖ – задняя стенка левого желудочка; GLS – глобальная продоль-
ная деформация левого желудочка; ФВ ЛЖ – фракция выброса левого желудочка; ГЛЖ – гипертрофия левого желудочка; ФП/ТП – фибрил-
ляция предсердий/трепетание предсердий; АВ – атриовентрикулярная; ЭКС – электрокардиостимулятор; NТ-proBNP – концевой фраг-
мент предшественника мозгового натрийуретического пептида; AL – Immunoglobulin amyloid light-chain; ATTR  – Transthyretin amyloidosis.
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ентов, у 5 (8,3 %) пациентов была выявлена моноклональная 
гаммапатия неуточненного генеза (МГНГ, MGUS).

По данным сцинтиграфии миокарда и ОФЭКТ, степень 
«свечения» миокарда (накопления РФП) Grade 3 выяв-
лена у 5 (8,3 %) пациентов, Grade 2 – у 8 (13,3 %), Grade 1 – 
у  21  (35 %), Grade 0  – у  26 (43,3 %) пациентов. Характери-
стика пациентов в зависимости от степени накопления РФП 
представлена в таблице 2.

Согласно полученным данным, для пациентов с Grade 3 
статистически значимо были характерны более высокие 
значения тропонина I, большая выраженность гипертро-
фии МЖП и задней стенки (ЗС) ЛЖ и более высокий ФК 
по  классификации NYHA. У  46 (76,7 %) пациентов отмеча-
лось повышение уровня NT-proBNP более 300 пг / мл. Сре-
ди пациентов с Grade 2–3 у 5 (38,5 %) были выявлены клини-
чески выраженные признаки ХСН ФК III–IV.

По  данным молекулярно-генетического исследования, 
у 2 пациентов со степенью накопления РФП Grade 3 был вы-
явлен патогенный нуклеотидный вариант. В  1 случае мута-
ция в экзоне 2 гена TTRc.148G>A (p.Val50Met) в гетерози-
готном состоянии, во втором случае – в экзоне 3 гена TTR 
патогенный вариант c.323A>G (p.His108Arg) также в  гете-

розиготном состоянии. Выявленные варианты неоднократ-
но описаны при наследственном транстиретиновом амилои-
дозе. Соответственно, среди 13 пациентов c Grade 2–3 выяв-
лено 2 случая ATTRv-амилоидоза.

В  результате проведенного обследования 60  больных 
в возрасте 65 лет и старше с гипертрофией МЖП ≥14 мм 
было выявлено 5 (8,3 %) случаев AL-амилоидоза и 7 (11,7 %) 
случаев транстиретиновой амилоидной кардиомиопатии. 
У  пациентов с  выявленным ATTR-амилоидозом (2 пациен-
та с GRADE 2 по данным сцинтиграфии с РФП, 5 пациентов 
с GRADE 3) уровни NT-proBNP, GLS, тропонина I были из-
менены конкордантно. Высоковероятный ATTR-амилоидоз 
без  клинических, инструментальных и  лабораторных при-
знаков выявлен у 4 пациентов. Данная группа больных нахо-
дится в процессе динамического наблюдения. Графическое 
изображение полученных результатов верификации транс-
тиретиновой кардиомиопатии представлено на рисунке 2.

Сравнительная характеристика клинических проявле-
ний, лабораторных показателей, инструментальных данных 
и  «красных флагов» заболевания среди больных с  верифи-
цированным AL- и  ATTR-амилоидозом представлена в та-
блице 3.

Grade – степень накопления радиофармпрепарата; ХСН – хроническая сердечная недостаточность; wtATTR – wild-type transthyretin amyloidosis, 
или ненаследственный (дикий) транстиретиновый амилоидоз; hATTR – hereditary ATTR наследственный / вариантный ATTR-амилоидоз

n=2 n=6 n=0

n=5 n=0n=2n=4

Высоковероятный A�R-амилоидоз
(генетическое исследование

отрицательно)
(n=4)

Верифицирован
wtA�R-амилоидоз

(n=5)

Верифицирован
hA�R-амилоидоз

(n=2) 

Моноклональная секреция?Моноклональная секреция?

Grade 2 (n=8) Grade 3 (n=5)

Да Нет

Да ДаНет

Отрицательный Положительный

ДаНет

Да

Нет

ХСН? ХСН?

Молекулярно-генетическое тестирование?

Верифицирован A�R-амилоидоз
(n=7)     

n=5

Рисунок  2. Схема – изображение полученных результатов верификации амилоилоза у пациентов с накоплением РФП 2-3-й степени
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Обращают на себя внимание 4 пациента, у которых выяв-
лено накопление РФП, соответствующее Grade 2, при этом 
клинических признаков ХСН, повышения уровней тропо-
нина I, NT-proBNP не  выявлено. Окончательный диагноз 
у этой группы пациентов не ясен.

Обсуждение
Представлены предварительные данные о  распростра-

ненности ATTR-КМП среди российских пациентов в  воз-
расте ≥65 лет с гипертрофией МЖП ≥14 мм. Эпидемиоло-
гия амилоидоза в  РФ до  настоящего времени остается от-
крытым вопросом. Известно, что выявляемость амилоидоза 
сердца на базе стационара г. Москвы в 2008–2019 гг. состави-
ла 12,6 на 100 000 человек [10].

За  рубежом вопрос распространенности ATTR-КМП 
в  настоящее время является предметом большого исследо-
вательского интереса. Это связано как с  возможностью не-
инвазивной диагностики заболевания, так и с  разработкой 
специфической терапии, способной влиять на течение забо-
левания [3, 4].

Современный алгоритм диагностики, разработанный 
S. Bokhari и соавт. [2] и основанный на исследованиях с 99mТс-
пирофосфатом, значительно упростил выявление ATTR-КМП. 
С момента внедрения в клиническую практику указанный ал-
горитм широко применялся в ряде клинических исследований, 
в  том числе и в  данном исследовании. Благодаря алгоритму 
возможна дифференциальная диагностика AL- и ATTR-КМП, 
что  позволяет уточнить данные о  распространенности по-
следнего. Завершающим этапом при диагностике ATTR-КМП 
является молекулярно-генетическое исследование, позволяю-
щее дифференцировать wtATTR- и hATTR-типы КМП.

Зарубежные данные говорят о  широкой распространен-
ности ATTR-КМП. Так, в  исследовании итальянских авто-
ров среди пациентов ≥ 55 лет с гипертрофией МЖП ≥12 мм 
у  женщин и  ≥13 мм у  мужчин распространенность амилои-
доза сердца составила 28 %, из них 23,5 % приходилось на до-
лю ATTR-КМП [3]. По данным Финского регистра, wtATTR-
КМП по  данным аутопсий выявлялась у  25 % пациентов 
в возрасте ≥85 лет [11]. Согласно испанским данным, у 13 % 
пациентов с СНсФВ, ГЛЖ ≥ 12 мм в возрасте 60 лет и стар-
ше выявляется wtATTR-КМП [12]. По американским резуль-
татам исследований, среди пациентов с ХСН, ФВ более 40 %, 
ГЛЖ ≥ 12 мм распространенность АТТR-КМП составля-
ет 6 % и выше, увеличиваясь с возрастом от 0 % у пациентов 
в возрасте от 60 до 69 лет до 21 % у пациентов старше 90 лет 
[13]. В исследовании K. Lindmark и соавт. [14], проведенном 
в  Швеции, распространенность wtATTR-КМП среди паци-
ентов с ХСН и гипертрофией МЖП ≥14 мм составила 20 %.

По  нашим данным, распространенность ATTR-КМП 
среди пожилых пациентов с  ГЛЖ составляет 11,7 %, до-
ля wtATTR-КМП в этой группе – 71,4 %. Однако при учете 
высоковероятной ATTR-КМП распространенность дости-
гает 18,3 %. Также в 5 (8,3 %) случаях впервые выявлен AL-
амилоидоз без  установленных иных клинически значимых 
органных проявлений на  момент обследования. Первым 
специалистом, выявившим гематологическое заболевание, 
являлся кардиолог.

Особенностью представленных результатов являются ши-
рокие критерии включения, вне зависимости от клинических 
признаков, наличия ХСН. Выявлена группа больных, не име-
ющих клинических, лабораторных и инструментальных при-
знаков ХСН, однако имеющих 2-ю степень накопления РФП, 
по  данным сцинтиграфии мио карда. Мы предполагаем, что 
в  данной группе выявлены доклинические стадии КМП. 
За  данными пациентами ведется активное наблюдение с  по-
вторным проведением лабораторных инструментальных ме-
тодов диагностики каждые 3 мес (ЭхоКГ, исследование уров-
ня биомаркеров  – NT-proBNP, тропонина I). Обсуждается 
необходимость проведения магнитно-резонансной томогра-
фии сердца и / или эндомиокардиальной биопсии.

Таким образом, из  обследованной группы 11 (18,3 %) па-
циентов соответствовали критериям диагноза ATTR-КМП, но 

Таблица 3. Сравнительная характеристика 
пациентов с амилоидозом 

Характеристики
AL-

амилоидоз 
(n=5)

ATTR-
амилоидоз 

(n=7)
Клинические признаки
Снижение толерантности к физиче-
ской нагрузке, n (%) 5 (100) 5 (71)

Полинейропатия, n (%) 3 (60) 5 (71)
Лабораторные признаки

СКФ, мл/мин/1,73 м2 47 
[35,8; 60,8]

53,5 
[51,5; 54,8]

Протеинурия > 1,0 г/сут, n (%) 2 (40) 0
Тропонин I, нг/мл (0–0,023) 0,03±0,02 0,02±0,01

NT-proBNP, пг/мл (0–133) 9440 
[8610; 11700]

4240 
[1925; 9905]

Моноклональный компонент, n (%) 5 (100) 1 (14,3)
ЭКГ
АВ-блокада, n (%) 1 (20) 3 (43)
Фибрилляция предсердий, n (%) 3 (60) 3 (43)
НЖТ, n (%) 0 2 (29)
БЛНПГ / БПНПГ, n (%) 1 (20) 1 (14)
Снижение вольтажа QRS  
в стандартных отведениях, n (%) 1 (20) 1 (14)

ЭхоКГ
МЖП, мм 14,8±2,1 17,1±1,2
GLS, % –11,4±5,8 –10,9±5,3
AL – Immunoglobulin amyloid light-chain; ATTR – Transthyretin 
amyloidosis; СКФ – скорость клубочковой фильтрации; NТ-
proBNP – концевой фрагмент предшественника мозгового натрий-
уретического пептида; АВ – атриовентрикулярная; НЖТ  – над-
желудочковая тахикардия (неустойчивые пароксизмы по данным 
холтеровского мониторирования ЭКГ); БЛНПГ / БПНПГ – бло-
када левой ножки пучка Гиса / блокада правой ножки пучка Гиса; 
МЖП  – межжелудочковая перегородка; GLS – глобальная про-
дольная деформация левого желудочка.
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у 4 (6,7 %) из них отсутствовали клинические, лабораторные 
и инструментальные признаки ХСН. Полученные данные под-
черкивают важность понимания распространенности амило-
идоза в различных возрастных группах и его связь с сердечной 
недостаточностью, а  также необходимость высокого уровня 
настороженности специалистов, своевременную маршрути-
зацию пациентов и назначение спе цифического лечения [15]. 
Для уточнения полученных результатов необходимы дополни-
тельные исследования на более широкой выборке пациентов.

Ограничения исследования
Основным ограничением является небольшая выборка, 

а  также включение пациентов вне зависимости от  наличия 
симптомов. По дизайну исследование является одноцентро-
вым. В данной статье представлены промежуточные резуль-
таты исследования.

Заключение
Среди пациентов в возрасте 65 лет и старше с гипертрофи-

ей межжелудочковой перегородки ≥14 мм амилоидная карди-

омиопатия выявлена в 20 % случаев (12 больных). При этом 
было выявлено 5 (8,3 %) случаев AL-амилоидоза и 7 (11,7 %) 
случаев транстиретиновой амилоидной кардиомиопатии.
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