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КЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ§

Амилоидоз, амилоидная дистрофия  – группа заболе-
ваний с  большим разнообразием клинических про-

явлений, характеризующихся внеклеточным отложением 
нерастворимых сложных белково-полисахаридных ком-
плексов. Ранее считалось, что  амилоидоз  – редкое забо-
левание, в  последнее время амилоидоз сердца признан 
более распространенным явлением [1]. В норме неверно 
свернутые белки подвергаются внутриклеточной дегра-
дации в  протеасомах или  внеклеточно уничтожаются 
макрофагами. При  амилоидозе деградация не  происхо-
дит, и аномальный белок начинает накапливаться во вне-
клеточном пространстве, где в дальнейшем он вовлекает-
ся в патологический синтез с образованием сложного гли-
копротеида  – амилоида. Амилоидное осаждение может 
происходить в двух вариантах: в нескольких органах, т. е. 
как системный процесс (например, сердце, печень, почки, 
кожа, глаза, легкие, нервная система) или как локальный 
процесс в одном из органов.

Наиболее часто сердце вовлекается при  первич-
ном амилоидозе (AL-амилоидоз  – immunoglobulin light 
chains derived) [2–4], более редко – при вторичном (AA), 
наследственном (AF) и  старческом (ASC1). Отложение 

амилоида может происходить в эндокард, миокард, пери-
кард, в ткань предсердий и сосудистую сеть [5].

По  данным литературы, при  обследовании 50 % паци-
ентов с  поражением сердца выявляются симптомы право-
сторонней хронической сердечной недостаточности (ХСН). 
При  подозрении на  амилоидоз следует оценить ряд лабо-
раторных показателей: тропонин Т, N-концевой фрагмент 
мозгового натрийуретического пептида (NT-proBNP) [6], 
протеинурию, транстиретин; провести электрофорез бел-
ков сыворотки и мочи, иммунофиксацию белков сыворотки 
и мочи, генетические исследования для определения специфи-
ческого типа амилоидоза; прибегнуть к  инструментальным 
методам диагностики: электрокардиографии, эхокардиогра-
фии (ЭхоКГ), холтеровскому мониторированию электрокар-
диограммы – ЭКГ (ХМ ЭКГ), эндомиокардиальной биопсии, 
подслизистой биопсии прямой кишки, биопсии абдоминаль-
ной жировой ткани [7, 8], биопсии костного мозга, магнитно-
резонансной томографии (МРТ) сердца [5, 9, 10].

На ЭКГ могут обнаруживаться низкий вольтаж (в 46 % 
случаев), псевдоинфарктная картина (46 %), сочетание 
низкого вольтажа и  псевдоинфарктной картины (25 %), 
фибрилляция или трепетание предсердий (20 %), блокада 
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ножек пучка Гиса, атриовентрикулярные блокады высо-
ких степеней (3 %). Низкий вольтаж на  ЭКГ и  большая 
масса левого желудочка (ЛЖ) при ЭхоКГ – наиболее точ-
ные предикторы инфильтративной кардиомиопатии [5]. 
Для первоначальной оценки подходит трансторакальная 
ЭхоКГ, которая позволит выявить следующие изменения: 
нормальная или уменьшенная полость ЛЖ; сохраненная 
фракция выброса (ФВ) ЛЖ, снижение систолической 
функции ЛЖ, которое развивается в поздние сроки; диа-
столическая дисфункция  – рестриктивный митральный 
поток при допплеровской оценке; гипертрофия правого 
желудочка (ПЖ) [11]; дилатация ПЖ (маркер неблаго-
приятного прогноза), дисфункция ПЖ, характерная 
для  амилоидоза, увеличение левого предсердия (ЛП) 
[12], расширение обоих предсердий в  поздние сроки; 
утолщение межжелудочковой перегородки (МЖП); 
утолщение створок атриовентрикулярных клапанов; 
небольшой выпот в  полость перикарда, отсутствие при-
знаков гипертрофии ЛЖ на ЭКГ и толщина МЖП более 
1,98 см (в  отсутствие артериальной гипертонии); зерни-
стого или сверкающего вида миокард [5].

В  дальнейшем предпочтительно проведение МРТ 
сердечно-сосудистой системы с  гадолинием. При  этом 
характерными признаками являются субэндокарди-
альное накопление гадолиния, увеличение времени его 
вымывания – наиболее точный предиктор положительно-
го результата биопсии на амилоидоз сердца (чувствитель-
ность 88 % и специфичность 95 %) [5, 13, 14].

Целями фармакотерапии являются облегчение сим-
птомов; увеличение сердечного выброса; терапия застой-
ной ХСН; терапия основного заболевания, приведшего 
к  амилоидозу. В  случае большого плеврального выпота 
выполняют торакоцентез. При  назначении препаратов 
нужно учесть следующее: противопоказаны верапамил, 
дилтиазем (отрицательный инотропный эффект). По дан-
ным литературы, хороший эффект наблюдался при  при-
менении комбинации мелфалана и дексаметазона [15–18]; 
альтернативная терапия  – циклофосфамид и  талидомид, 
возможно применение колхицина [19, 20]. При необходи-
мости назначают петлевые диуретики, инотропные агенты, 
антиаритмические препараты (амиодарон), антикоагулян-
ты. Трансплантация сердца не  является методом выбора 
у пациентов с ХСН в связи с высокой смертностью [5, 21].

В  качестве клинического примера приводим один 
из  случаев амилоидоза, диагностированного в  условиях 
нашей клиники.

Пациентка Б., 1956 года рождения (61 год), поступила 
на плановую госпитализацию с жалобами на боли в груд-
ной клетке, одышку в  покое и  после малейшей физиче-
ской нагрузки.

Объективно: рост 156 см, масса тела 50 кг, индекс массы 
тела 20,6 кг/м2. Общее состояние средней тяжести. Отеки 

до колен с обеих сторон. В легких дыхание не проводится 
справа ниже VII ребра. Частота дыхания 18 в минуту, пульс 
79 уд / мин, артериальное давление (АД) 90 / 50 мм рт. ст., 
тоны сердца ритмичные, шумы не выслушиваются, печень 
пальпируется на 8 см ниже края реберной дуги.

В общем анализе крови изменений не выявлено, в моче 
обнаружен белок 0,2 г / л. Функциональные пробы пече-
ни в пределах нормы; скорость клубочковой фильтрации 
снижена до  46 мл / мин; повышен уровень λ-глутамил
транспептидазы 292 ед / л. Липопротеиды высокой плот-
ности 0,61 ммоль / л, липопротеиды низкой плотности 
2,4 ммоль / л. Уровень тропонина I при  поступлении 
0,21 пг / мл. Резко повышен уровень натрийуретического 
пептида (NT-proBNP) – в динамике 18 861 и 12 688 пг / мл.

На  ЭКГ регистрировалось трепетание предсердий 
с  проведением 2:1, частота желудочковых сокращений 
89 в минуту, блокада передней ветви левой ножки пучка 
Гиса, низкий вольтаж QRS, отсутствует нарастание ампли-
туды зубца R V1–V4. Результаты ЭхоКГ приведены в табл. 1.

Заключение по  ЭхоКГ: утолщение миокарда ЛЖ, мак-
симальная толщина МЖП 1,9 см. Диффузная гипокине-
зия миокарда ЛЖ с  выраженным снижением ФВ до  25 % 
(Sympson). Диастолическая дисфункция ЛЖ рестриктивно-
го типа. Выраженное снижение сократимости ПЖ (TAPSE 
0,5 см, S' 4 см / с). Расширение ушка ЛП, вероятно, с наличием 
тромбов на дне ушка. Увеличение предсердий. Митральная 
регургитация II–III степени, трикуспидальная – III степени. 
Легочная гипертензия. Уплотнение и  утолщение створок 
и  хорд атриовентрикулярных клапанов. Расхождение лист-
ков перикарда в диастолу за задней стенкой ЛЖ 1,4–1,7 см.

Экстракраниальное дуплексное сканирование: ате-
росклероз брахиоцефальных артерий, стенозы сонных 
артерий 20–30 %.

На  рентгенограмме органов грудной клетки выяв-
лен двухсторонний гидроторакс. При  ультразвуковом 
исследовании органов брюшной полости определялись 
признаки гепатомегалии, ХСН по правожелудочковому 
типу, асцит.

При ХМ ЭКГ регистрировались трепетание предсер-
дий; частые, местами спаренные, политопные желудочко-

Таблица 1. Данные ЭхоКГ пациентки Б.
Показатель Значение

Толщина заднебоковой стенки ЛЖ, см 1,3
Толщина межжелудочковой перегородки, см 1,4
Размер правого желудочка, см 2,5
Левое предсердие, см 4,1
Масса миокарда ЛЖ, г 222,4
Индекс массы миокарда ЛЖ, г / м2 148,3
Конечный диастолический объем ЛЖ, мл 70
Максимальный объем левого предсердия, мл 70
Максимальный объем правого предсердия, мл 74
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вые экстрасистолы и эпизод неустойчивой желудочковой 
тахикардии.

Результаты МРТ представлены на рис. 1 и в табл. 2.
По  данным МРТ (см. рис. 1) выявлены диффузная 

гипокинезия стенок ЛЖ и  ПЖ с  выраженным сниже-
нием их  глобальной сократительной функции, гипер-
трофия миокарда ЛЖ. По  характеру контрастирова-
ния можно предполагать амилоидную кардиопатию. 
Умеренно выраженный гидроперикард. Выраженный 
правосторонний гидроторакс.

Было решено провести ректороманоскопию, биоп-
сию и гистологическое исследование (рис. 2).

Заключительный клинический диагноз: генерали-
зованный амилоидоз с  поражением сердца, кишечни-

Таблица 2. Данные МРТ сердца пациентки Б.
Параметр Результат Норма

КДО ЛЖ, мл 140 84–168
ФВ ЛЖ, % 25 58–76
Масса миокарда ЛЖ, г 190 72–144
КДР ЛЖ, см 4,6 4,6
КСР ЛЖ, см 4,1 4,1
Толщина МЖП ЛЖ, см 1,4 До 1,0
Толщина ЗСЛЖ, см 1,5 До 1,0
КДО ПЖ, мл 137 84–168
ФВ ПЖ, % 19 54–78
МРТ – магнитно-резонансная томография; КДО – конечный 
диастолический объем; ФВ – фракция выброса; ЛЖ – левый же-
лудочек; КДР – конечный диастолический размер; КСР – конеч-
ный систолический размер; МЖП – межжелудочковая перего-
родка; ЗСЛЖ – задняя стенка левого желудочка; ПЖ – правый 
желудочек.

Рис.  1. Результаты магнитно-резонансной 
томографии сердца пациентки Б.

А – обычный режим: гидроторакс справа, увеличенные 
предсердия, гидроперикард, гипертрофия ЛЖ (обозна-
чены стрелками слева направо); Б – отсроченное контра-
стирование, яркий миокард: неишемический генез – не-
равномерное диффузное контрастирование ЛЖ и ПЖ, 
гипертрофия ЛЖ. МРТ – магнитно-резонансная томогра-
фия; ЛЖ – левый желудочек; ПЖ – правый желудочек.

А

Б

Рис.  2. Результаты гистологического исследования.
А – глобулы (отложение амилоида), окраска конго 
красным, увеличение ×400; Б – малое количество глад-
ких мышечных клеток – при окраске гематоксилином 
и эозином амилоид представлен крупными аморфны-
ми эозинофильными массами, увеличение ×400.

А

Б
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ка. Недостаточность митрального клапана II–III  сте-
пени. Недостаточность трикуспидального клапана 
III  степени. Постоянная форма трепетания предсер-
дий, с проведением на желудочки 2:1–3:1; частые поли-
топные желудочковые экстрасистолы с  эпизодом 
неустойчивой желудочковой тахикардии. ХСН 2Б ста-
дии. Функциональный класс 3. Умеренная легочная 
гипертензия. Правосторонний гидроторакс. Гидро
перикард. Асцит. Гепатоз. Гепатомегалия. Протеин
урия. Хроническая болезнь почек 3А–3Б стадии. 
Атеросклероз брахиоцефальных артерий.

Рекомендации при  выписке: бисопролол 1,25 мг, спи-
ронолактон 50 мг 2 раза в сутки, фуросемид 40 мг 2 раза 
в сутки, рамиприл 1,25 мг.

Заключение
Амилоидоз нередко встречается в клинической практи-

ке, есть трудности при  диагностике, характерна необыч-
ная эхокардиографическая картина. В  случае рефрактер-
ной хронической сердечной недостаточности необходимо 
исключать амилоидоз, основными методами диагностики 
являются магнитно-резонансная томография и биопсия.
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