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Амилоидная транстиретиновая кардиомиопатия 
как причина аортального стеноза

В настоящее время диагностика амилоидной кардиомиопатии (АКМП) вызывает большие трудности у практикующих вра-
чей не только первичного звена, но и у узких специалистов. Одной из причин служит многообразие симптомов у пациентов 
с  АКМП. К  наиболее частым проявлениям относятся сердечная недостаточность с  сохраненной фракцией выброса лево-
го желудочка, гипертрофический фенотип кардиомиопатии, тромбоэмболические осложнения и  поражение клапанного 
аппарата. К распространенным клапанным проявлениям можно отнести недостаточность митрального, трикуспидального 
клапанов и аортальный стеноз (АС). Особенно затруднена постановка диагноза у пациентов с АС, требующая проведения 
дифференциального диагноза между АС как дегенеративным пороком и АС амилоидной природы. По данным литературы, 
в 4–16 % случаев у пациентов старшей возрастной группы (≥65 лет) в генезе АС лежит именно амилоидное поражение.
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Введение
Сердечная недостаточность (СН) – одна из наиболее 

клинически и  социально значимых проблем современ-
ной кардиологии вследствие своего влияния на клиниче-
ские исходы и  экономические затраты [1]. По  результа-
там проспективного наблюдательного многоцентрово-
го исследования с участием пациентов с хронической СН 
в  Российской Федерации ПРИОРИТЕТ–ХСН, у  31,9 % 
больных выявляется СН с сохраненной фракцией выбро-
са (СНсФВ) левого желудочка (ЛЖ) [2].

Одной из  причин развития СНсФВ служит амилоидная 
кардиомиопатия (АКМП). АКМП – это поражение сердца, 
при  котором происходит отложение амилоидных фибрилл 
в  межклеточном пространстве, что  ведет к  утолщению сте-
нок всех камер сердца. В  98 % случаев АКМП   развивается 
при двух типах амилоидоза: амилоидозе легких цепей имму-
ноглобулинов (AL-амилоидоз) и транстиретиновом амилои-
дозе (ATTR), который в свою очередь делится на наследствен-
ный (ATTRh) и приобретенный (ATTRwt) типы. ATTRwt ча-
ще всего развивается у  лиц пожилого возраста, и  именно 
в  этой группе пациентов определяется аортальный стеноз 
(АС) [3], который может вести к гипертрофии миокарда.

АС является одним из  наиболее распространенных 
клапанных заболеваний в современном мире, с предпола-
гаемой распространенностью от 0,2 % в возрасте от 50 до 
59 лет до почти 10 % в возрасте от 80 до 89 лет [4].

При  АС амилоидного генеза происходит отложение 
амилоидных фибрилл как в  толще миокарда желудочков, 

вызывая утолщение стенок камер, так и в области фиброз-
ного кольца и створок клапана, что приводит к формиро-
ванию АС. Столь сложные механизмы затрудняют про-
ведение дифференциальной диагностики и  требуют соз-
дания особых алгоритмов постановки диагноза АКМП 
и  АС. Формирование АС может происходить не  только 
при ATTR, но и при AL- и AA-амилоидозе [5].

Одновременное течение ATTR-АКМП и АС встречается 
в 4–16 % случаев у лиц старше 65 лет. Частота встречаемости 
АС также увеличивается с возрастом. Следует отметить, что 
в популяции пациентов с АС, сочетающимся с низким пото-
ком и градиентом по данным эхокардиографии (ЭхоКГ), ча-
стота выявления увеличивается до 30 % [6]. Поскольку оба 
заболевания имеют схожие клинические и  эхокардиогра-
фические признаки, диагностика АКМП при  наличии АС 
представляет собой очень сложную задачу из‑за наслаиваю-
щихся друг на друга клинических данных [5]. Однако точная 
диагностика имеет решающее значение для лечения обеих 
патологий, назначения болезньмодифицирующей терапии 
(БМТ) и принятия решения о стратегии лечения АС [7].

Подробная схема патогенеза АС при  амилоидозе 
представлена на рисунке 1 (адаптировано по[5]).

Вследствие широкого спектра клинических проявлений 
оптимальный диагностический алгоритм скрининга АКМП 
у пациентов с АС остается неясным.

Представляем клинический случай пациента, перенесшего 
транскатетерную имплантацию аортального клапана (ТИАК), 
с выявленной через год после вмешательства ATTR- КМП.
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AL-амилоидоз – амилоидоз легких цепей иммуноглобулинов; ATTR-амилоидоз – транстиретиновый амилоидоз
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Рисунок  1. Схема формирования аортального стеноза при амилоидозе

Рисунок  2. ЭКГ в 12 отведениях от 2022 г. Собственное наблюдение 
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Клинический случай

Пациент Ш., 1936 г. р., с длительным анамнезом артери-
альной гипертензии с максимальным повышением уровня 
артериального давления до 160 / 90 мм рт. ст., впервые обра-
тился за медицинской помощью по поводу одышки при при-
вычных физических нагрузках в 2018 г. Тогда же был диагно-
стирован умеренный аортальный порок сердца без наруше-
ния систолической функции ЛЖ и  было рекомендовано 
дальнейшее наблюдение. По  данным ЭхоКГ, степень утол-
щения стенок ЛЖ была незначительной (до 12 мм) и трак-
товалась как проявление гипертонического сердца.

С  2019 г. толерантность к  физическим нагрузкам по-
степенно стала снижаться, впервые появились незначи-
тельные отеки обеих стоп, усиливающиеся к  вечеру, па-
рестезии в нижних конечностях, что не вызывало насто-
роженности у пациента. В августе 2020 г. перенес новую 
коронавирусную инфекцию средней степени тяжести. 
Пациент неоднократно консультирован неврологами 
по  поводу ухудшения памяти и  редких эпизодов голово-
кружения, установлен диагноз: цереброваскулярная бо-
лезнь. Дисциркуляторная энцефалопатия 2‑й степени. 
Умеренный когнитивный дефицит. Вестибулоатаксиче-
ский синдром. В  июле 2022 г. была первая госпитализа-
ция по поводу ОДСН. По данным лабораторного иссле-
дования крови, уровень N-концевого фрагмента пред-
шественника мозгового натрийуретического пептида 
(NT-proBNP) повышен до 8052 пг / мл.

По данным электрокардиографии в 12 отведениях ре-
гистрировалась синусовая аритмия со средней частотой 
сердечных сокращений 61 / мин, S-тип ЭКГ (рис. 2). Об-
ращало внимание отсутствие вольтажных критериев ги-
пертрофии ЛЖ и  так называемого синдрома напряже-
ния (strain pattern) при наличии тяжелого АС по данным 
трансторакальной ЭхоКГ.

По  данным ЭхоКГ выявлено прогрессирование АС 
до  тяжелой степени с  признаками низкопоточного / низ-
коградиентного стеноза (максимальная скорость на  аор-
тальном клапане 3,26 м / с; средний градиент на  аорталь-
ном клапане 21 мм рт. ст.; площадь открытия аортального 
клапана (планиметрически по уравнению непрерывности) 
0,7 / 0,8 см2). Выраженное утолщение стенок ЛЖ концен-
трического характера с  уменьшением полости ЛЖ и  раз-
витием облитерации верхушки ЛЖ. Дилатация полостей 
обоих предсердий. Сократительная функция миокарда ЛЖ 
удовлетворительная. Нарушение диастолической функции 
миокарда ЛЖ 2‑й степени. Признаки легочной гипертен-
зии и повышения центрального венозного давления.

В  плане предоперационной подготовки пациенту вы-
полнена коронарография, при которой выявлены началь-
ные признаки атеросклероза коронарных артерий.

Ввиду наличия острой декомпенсации сердечной недо-
статочности (ОДСН), тяжелой степени стеноза устья аор-

ты пациенту была выполнена транскатетерная импланта-
ция аортального клапана. В  раннем послеоперационном 
периоде развилось нарушение проводимости сердца (пол-
ная блокада левой ножки пучка Гиса  – БЛНПГ), острая 
очаговая неврологическая симптоматика. По данным маг-
нитно-резонансной томографии (МРТ) головного мозга: 
картина мелкоочагового поражения головного мозга со-
судистого генеза в острой стадии. Ввиду чего пациент был 
переведен в  неврологический стационар с  острым нару-
шением мозгового кровообращения (ОНМК), выписан 
без клинически значимого неврологического дефицита.

Таблица 1. Динамика показателей ЭхоКГ пациента Ш.

Показатель Июль 2022 г.  
(до операции)

Июнь 2023 г.  
(после 

оперативного 
лечения)

Июнь 2024 г.  
(12 мес 
приема 

тафамидиса)
V ЛП, мл 74 88 89
иV ЛП, мл / м2 36,3 45,6 46,8
КДР ЛЖ, см 3,7 3,8 3,8
КСР ЛЖ, см 2,2 2,6 2,8
КДО ЛЖ, мл 49 52 54
КСО ЛЖ, мл 16 14 13
ФВ ЛЖ, % 67,3 >60 58
ТМЖП, мм 19–20 20 18–20
ТЗСЛЖ, мм 20 17–18 18
ТСПЖ, мм — — 67
S ПП, см2 25 25 22
СДЛА, 
мм рт. ст. 48 40–42 36

НПВ, см / на 
вдохе 3,0 / 2,5 3,0 / 1,5 2,5 / 1,1

AVA, см2 0,8 Функция клапа-
на в N

Функция клапа-
на в N

срГДсАК, 
мм рт. ст. 21 — —

АК V maх, м / с 3,26 — —
GLS ЛЖ, % 11,4 11,2
Em l 6 3,3 4
Em s 3 2,7 3
E / Em 34 30 23
V ЛП – объем левого предсердия; иV ЛП – индексированный объ-
ем левого предсердия; КДР ЛЖ – конечный диастолический раз-
мер левого желудочка; КСР ЛЖ  – конечный систолический раз-
мер левого желудочка; КДО ЛЖ – конечный диастолический объ-
ем левого желудочка; КСО ЛЖ – конечный систолический объем 
левого желудочка; ФВ ЛЖ – фракция выброса левого желудочка; 
ТМЖП  – толщина межжелудочковой перегородки; ТЗСЛЖ  – 
толщина задней стенки левого желудочка; ТСПЖ – толщина сво-
бодной стенки правого желудочка; S ПП – площадь правого пред-
сердия; СДЛА  – систолическое давление в легочной артерии; 
НПВ – нижняя полая вена; AVA – площадь открытия аортального 
клапана; срГДсАК – средний систолический градиент на аорталь-
ном клапане; АК V maх – максимальная скорость на аортальном 
клапане; GLS ЛЖ – показатель глобальной деформации миокар-
да левого желудочка; Em l – скорость движения фиброзного коль-
ца аортального клапана от латеральной его части; Em s – скорость 
движения фиброзного кольца аортального клапана от септальной 
его части; E / Em – отношение пиковой скорости трансмитрально-
го кровотока к средней скорости движения от фиброзного кольца.
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С  весны 2023 г. пациент стал отмечать нарастание 
одышки. При  обследовании выявлены признаки гидро-
торакса, был госпитализирован по поводу ОДСН, потре-
бовалось проведение плевральной пункции с эвакуацией 
1000 мл плеврального содержимого. В  последующем бы-
ли неоднократные госпитализации по поводу ОДСН, тре-
бующие проведения активной диуретической терапии.

В  мае 2023 г. выполнена ЭхоКГ, по  данным которой 
выявлен паттерн в виде базально-апикального градиента 
продольной деформации ЛЖ, характерный для  амилои-
доза сердца.

Для подтверждения диагноза амилоидоза сердца паци-
ент был госпитализирован в отдел заболеваний миокарда 
и сердечной недостаточности. На ЭКГ регистрировалась 
полная БЛНПГ с  шириной комплекса QRS 152 мс и  со-
хранялся низкий вольтаж в  отведениях от  конечностей 
(рис. 3). По результатам ЭхоКГ (рис. 4), несколько увели-
чился объем предсердий, в  остальном гемодинамически 
значимой динамики не наблюдалось, функция протезиро-
ванного клапана удовлетворительная (подробные данные 
представлены в таблице 1).

По  данным МРТ сердца, в  том числе с  контрастиро-
ванием, определялись признаки амилоидоза. Нативное 

Т1‑картирование: 1151 мс, диффузное трансмуральное на-
копление контрастного препарата стенками всех камер серд-
ца в отсроченную фазу. Внеклеточный объем (ECV) 61 %.

В рамках алгоритма неинвазивного типирования ами-
лоидоза была выполнена сцинтиграфия миокарда с  пи-
рофосфатом, по результатам которой визуализировалось 
выраженное накопление радиофармпрепарата (РФП) 
во всем миокарде левого и правого желудочков, соответ-
ствующее GRADE 3. Для  исключения амилоидоза лег-
ких цепей иммуноглобулинов был выполнен анализ сы-
воротки и мочи с иммунофиксацией. Данных, подтверж-
дающих наличие М-протеина, свободных легких цепей, 
не получено, что исключало AL-амилоидоз.

Пациенту был выставлен диагноз ATTR-амилоидоза 
и назначен тафамидис в дозе 61 мг / сут (рис. 5).

Через год были выполнены контрольные исследования 
на фоне приема тафамидиса в дозе 61 мг / сут. Побочных эф-
фектов на приеме препарата выявлено не было. Следует от-
метить, что субъективно пациент отмечает наличие одыш-
ки на уровне II функционального класса (тест с 6‑минутной 
ходьбой не проводился по причине ограничения движения 
в  правом тазобедренном суставе), однако при  госпитали-
зации признаков ОДСН не выявлено. Примечательно, что 

Рисунок  3. ЭКГ в 12 отведениях от 2023 г. Собственное наблюдение
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АС – аортальный стеноз; ХСН – хроническая сердечная недостаточность; ФК – функциональный класс; ЭхоКГ – эхокардиография; 
ТМЖП – толщина межжелудочковой перегородки; ТЗСЛЖ – толщина задней стенки левого желудочка; ИММ – индекс массы миокар-
да; ФВ – фракция выброса; ЭКГ – электрокардиограмма; TAVI – транскатетерная имплантация аортального клапана; ОНМК – острое 
нарушение мозгового кровообращения; TTR-АКМП – транстиретиновая амилоидная кардиомиопатия; ЛЖ – левый желудочек.

Снижение толерантности 
к привычной физической 
нагрузке, впервые 
диагностирован умеренный 
аортальный порок 
сердца без нарушения 
систолической функции ЛЖ. 
Рекомендовано наблюдение 

2022–
2023  

 06.
2023

Одышка при ходьбе 
быстрым шагом, появились 
незначительные отеки 
обеих стоп, усиливающиеся 
к вечеру, парестезии 
нижних конечностей

COVID средней степени 
тяжести, в заключениях 
невролога появляется 
диагноз: Цереброваскулярная 
болезнь. Дисциркуляторная 
энцефалопатия 2-й степени. 
Умеренный когнитивный 
дефицит. Вестибуло-
атактический синдром 

Неоднократные 
госпитализации 
в неврологические 
отделения 

Госпитализация 
в ФГБУ НМИЦК

МЗ РФ

2019 2020  07.
2022

	R-АК 
Тафамидис 61 мг/сут

2018

АС тяжелой степени, 
ХСН III–IV ФК.
ЭхоКГ: ТМЖП = 1,9–2,0 см, 
ТЗСЛЖ = 2,0 см, 
ИММ ЛЖ – 167,4 г/м2.
ФВ – 67,3%  ЭКГ: Псевдо-
инфарктный паттерн, низкий 
вольтаж в отведениях от конечно-
стей. TAVI => ОНМК => перевод 
в неврологический стационар

Рисунок  5. Анамнез пациента

А – 4‑камерная позиция; Б – парастернальная позиция по длинной оси.

Рисунок  4. Эхокардиограмма. Собственное наблюдение

A Б
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за год у пациента не было ни одной госпитализации по при-
чине ОДСН. Уровень NT-proBNP снизился до 3 128 пг / мл.

На  ЭКГ без  существенной динамики: ширина ком-
плекса QRS 154 мс.

По  данным спекл-трекинг-ЭхоКГ, сохраняется сни-
жение глобальной продольной деформации ЛЖ (GLS 
11 %) с  паттерном, соответствующим амилоидозу серд-
ца (рис. 6). По сравнению с исследованием от 2023 г. GLS 
без существенной динамики.

С  целью оценки течения основного заболевания про-
ведена сцинтиграфия миокарда с пирофосфатом, на сцин-
тиграммах визуализируется интенсивное диффузное 
накопление РФП в  миокарде ЛЖ. Соотношение на-
копления РФП в  миокарде относительно накопления 
в контралатеральной зоне 1,53 (соотношение >1,5 харак-
терно для ATTR-амилоидоза; Grade 2–3). Незначительное 
уменьшение интенсивности накопления РФП в миокарде 
(положительная динамика) по сравнению с предыдущим 
исследованием. Динамика представлена на рисунках 7, 8.

Таким образом, перед нами пациент с негенетическим 
вариантом транстиретинового амилоидоза с  развитием 
АС и СНсФВ, перенесенной операцией ТИАК в анамне-
зе. Следует обратить внимание на  осложнение, которое 
развилось в раннем послеоперационном периоде, а имен-
но ОНМК. Как известно, АКМП является заболеванием, 
при котором риск развития тромбоэмболических ослож-
нений очень высок. Вероятно, что  именно специфиче-
ское поражение миокарда и аортального клапана явилось 
тем  провоцирующим толчком в  развитии ишемического 

инсульта. Следовательно, периоперационный риск у  па-
циентов данной категории может оказаться выше. Безус-
ловно, данное наблюдение нуждается в  подтверждении 
с участием большего числа больных.

Представленный клинический случай демонстрирует 
сложности постановки диагноза АКМП с преимуществен-
ной картиной АС. Успешная коррекция АС не  принесла 
желаемого эффекта: у пациента сохранялись явления СН, 
что  приводило к  повторным госпитализациям по  причи-
не ОДСН. Лишь добавление стабилизатора транстиретина 
тафамидиса в  дозе 61 мг / сут остановило прогрессирова-
ние заболевания, что проявлялось в том числе в отсутствии 
госпитализаций в  течение 12  мес наблюдения. По  дан-
ным контрольных исследований, прослеживается положи-
тельная динамика в виде уменьшения уровня NT-proBNP 
с 8 052 до 3 128 пг / мл, улучшения параметров деформации 
миокарда и уменьшения степени накопления РФП по дан-
ным сцинтиграфии миокарда с пирофосфатом.

Согласно имеющимся рекомендациям, метод ТИАК 
выделен как предпочтительный для лечения тяжелого АС 
амилоидной природы, но  пациентам без  коррекции АС 
БМТ не рекомендуется. Однако пример пациента Ш. сви-
детельствует и об обратной связи: проведение операции 
ТИАК не улучшает течение заболевания без БМТ.

Заключение
Учитывая высокую распространенность как аортально-

го стеноза, так и АTTR-амилоидоза в популяции пациентов 
старшей возрастной группы, целесообразно проводить це-

А – перед назначением терапии; Б – на фоне приема специфической терапии.

Рисунок  6. Эхокардиограмма: оценка глобальной продольной деформации миокарда ЛЖ. Собственное наблюдение

A Б
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ленаправленный скрининг на  наличие ATTR-амилоидоза. 
Эхокардиография с  оценкой глобальной деформации мо-
жет быть первым диагностическим шагом, за которым сле-
дует магнитно-резонансная томография сердца с  контра-
стированием и  Т1‑картированием. В  данном случае неи-
вазивный протокол типирования белка-предшественника 
амилоида, основанный на сцинтиграфии миокарда с ради-
офармпрепаратом, в  сочетании с  иммунохимическим ана-
лизом сыворотки крови и  мочи для  исключения амило-
идоза легких цепей, может быть методом выбора в  этой 
популяции пациентов. Однако из‑за гетерогенности забо-

левания и широкого спектра клинических проявлений оп-
тимальный диагностический алгоритм скрининга амилои-
доза сердца у пациентов с аортальным стенозом остается 
неясным и нуждается в дальнейшем изучении.

Финансирование
Источники финансирования отсутствуют.

Конфликт интересов не заявлен.

Статья поступила 10.12.2024

А – исходно; Б – через 12 мес приема тафамидиса. 

Рисунок  7. Данные планарной сцинтиграфии пациента Ш. Собственное наблюдение

A Б

А – исходно (Grade 3); Б – через 12 мес после приема тафамидиса (Grade 2–3).

Рисунок  8. Данные однофотонной эмиссионной компьютерной томографии пациента Ш. Собственное наблюдение

A Б
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