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Впервые термины аmylon или amylum в значении «расти�

тельный крахмал» использовал в 1838 г. немецкий ботаник

Маттиас Шлейден, в 1842 г. К. Рокитанский применил тер�

мин «амилоид» при описании увеличенной печени и селе�

зенки у больных с хроническими заболеваниями при так на�

зываемой сальной болезни. В 1854 г. Р. Вирхов использовал

йод для окрашивания и выявления на светооптическом

уровне вещества, откладывающегося в тканях у больных ту�

беркулезом, сифилисом, актиномикозом [2]. В дальнейшем

была установлена белковая природа амилоида и только че�

рез 100 лет с помощью электронного микроскопа показана

его фибриллярная структура [27].

В экономически развитых странах чаще встречаются три

основных типа амилоидоза, которые поражают сердце: ами�

лоидоз легких цепей (AL), сенильный системный амилоидоз

(SSA) и семейный амилоидоз (FAP), последний чаще всего

является результатом мутации транстиретина. В развиваю�

щихся странах более распространен вторичный амилоидоз

(АА), возникающий как следствие хронических инфекций

и их неэффективного лечения. У лиц пожилого возраста

встречается IAA. Гораздо реже выявляются варианты амило�

идоза, не связанные с мутацией транстиретина: их причи�

ной могут быть мутации фибриногена, апопротеина и джел�

солина [8]. Некоторыми учеными выделяется амилоидоз,

ассоциированный с гемодиализом. Эти редкие типы заболе�

вания могут привести к значительному поражению сердца.

Сердце является доминирующим органом�мишенью при

системном амилоидозе, но при некоторых формах заболева�

ния встречается его изолированное поражение. У пациентов

с амилоидозом, подтвержденным некардиальной биопсией,

вовлечение сердца подтверждается или положительными

результатами биопсии миокарда, и/или увеличением тол�

щины стенок левого желудочка (ЛЖ) (межжелудочковой пе�

регородки >12 мм) при отсутствии артериальной гипертен�

зии или других возможных причин истинной гипертрофии

ЛЖ (Х Международный симпозиум по амилоидозу, 2004)

[13, 17]. 

Важным вопросом остается ранняя диагностика амилои�

доза, так как при наличии клинически значимых поражений

сердца прогноз крайне неблагоприятен в связи с быстрым

прогрессированием заболевания. При отсутствии адекват�

ного лечения утолщение стенок миокарда у больных с

AL�амилоидозом может значительно прогрессировать – до

1,45 – 2,16 мм/мес и приводить к развитию застойной сер�

дечной недостаточности и смерти в течение 6 мес [25].

При поздней диагностике общая тяжесть состояния этих па�

циентов не позволяет проводить им современное эффектив�

ное лечение (интенсивная химиотерапия с трансплантацией

стволовых клеток, трансплантация органов: сердца, печени

или почек) [39]. Точное типирование амилоидных отложе�

ний имеет первостепенное значение для назначения соотве�

тствующей терапии. Тип амилоида, степень вовлечения ор�

гана в патологический процесс, а также отдельные мутации

определяют варианты лечения, которое может осущес�

твляться только в специализированных отделениях, имею�

щих определенный опыт диагностики и лечения этого забо�

левания. 

Типы амилоида, влияющие на сердце
Амилоидоз легких цепей 

AL�амилоидоз (первичный, идиопатический амилоидоз)

встречается примерно одинаково часто у мужчин и женщин,

как правило, в возрасте старше 50 лет. Распространенность

АL�амилоидоза, по данным Национального центра медици�

нской статистики США, составляет 4,5 случая на 100 тыс.

Рост заболеваемости, стандартизированный по возрасту,

составляет 5,1�12,8 на миллион человеко�лет, что составляет

примерно 3200 новых случаев в год. 

Основой развития АL�амилоидоза является дефект мо�

ноклональных популяций плазматических или В�клеток

костного мозга, которые начинают продуцировать ано�

мальный парапротеин, обладающий амилоидогенностью.

Предшественники АL�амилоида – легкие цепи монокло�

нального иммуноглобулина (чаще λ�, реже κ�типов). Уста�

новлено, что субъединицы АL�фибриллярного белка со�

стоят в основном из вариабельных участков легких цепей.

Часто наблюдаемые замены отдельных аминокислот в ва�

риабельных участках, обусловливают дестабилизацию этих

молекул, повышая вероятность образования фибрилл ами�

лоида [1]. При этом дискразия плазматических клеток по�

добна той, которая наблюдается при множественной мие�

ломе, но отличается от нее. Миелома может сопутствовать

AL�амилоидозу в 10�15% случаев, как отдельное, парал�

лельное заболевание плазматических клеток и предвещает

плохой прогноз. 

Основные органы�мишени при АL�амилоидозе: сердце

(60�90%), почки (74%), печень (27%), периферическая

нервная система (22%) и вегетативная нервная система

(18%). Синдром карпального канала (сдавление срединного

нерва отложениями амилоидных масс в области карпальной

связки) встречается в 20% случаев и может быть первой ма�

нифестацией заболевания в течение многих лет. У большин�

ства пациентов (69%) при АL�амилоидозе в патологический

процесс вовлечены несколько органов, кардиальные симп�

томы имеют около 20% этих больных, и ~ в 5% случаев

встречается изолированное поражение сердца [21]. При от�

ложении амилоида в сосудах, особенно мелких сосудах мио�

карда, может появиться симптоматика классической стено�

кардии напряжения. Наличие амилоидоза сердца указывает

на наихудший прогноз по сравнению с поражением других

органов. Средняя выживаемость таких больных составляет

13 мес без лечения и может увеличиваться до 17 мес при по�

стоянном приеме мелфалана и преднизолона, а при наличии

симптомов сердечной недостаточности – около 6 мес. Толь�

ко у 5% больных отмечают выживаемость до 10 лет [26].

Биопсия костного мозга необходима для того, чтобы

определить процент плазматических клеток и наличие мно�

жественной миеломы. При AL�амилоидозе он обычно со�

ставляет 5�10%, иногда до 20% (в норме ≤4%). Плазматичес�

кие клетки продуцируют иммуноглобулины κ� или λ�изоти�

пов, которые могут быть выявлены ~ у 92% пациентов.

Существует преобладание легких цепей λ над κ в соотноше�

нии 3:1 при AL�амилоидозе [3], а при миеломе, обычно,

наблюдается обратное соотношение (2:3). У больных с

AL�амилоидозом число плазматических клеток, степень их

клональности, количество легких цепей и их изотипов

связаны с выживаемостью.

Прогноз при AL�амилоидозе неблагоприятный. 

Сенильный системный амилоидоз 
Белком�предшественником (SSA) является немутантный,

«дикий» (wild�type) транстиретин, который откладывается

преимущественно в сердце. Варианты старческого амилои�

доза – диффузные интерстициальные фибриллярные отло�

жения в миокарде, мультифокальный массивный амилоидоз

миокарда, диффузный интерстициальный сетчатый (псев�

догипертрофический) кардиальный амилоидоз, амилоидоз

коронарных артерий (мультинодулярный стенозирующий

коронарный амилоидоз) и амилоидоз аорты. Поражение

сердца при старческом амилоидозе клинически часто не

проявляется [17]. В целом заболевание (не имея патогномо�

ничных симпомов) протекает под маской самых различных

состояний и принимается за гипертрофическую кардиомио�

патию (ГКМП) или ишемическую болезнь сердца (ИБС).

Чаще всего SSA – болезнь мужчин старше 65 лет, у лиц стар�

ше 80 лет его распространенность колеблется от 25 до 35%.

В редких случаях заболевание начинается в молодом возрас�

те; эти пациенты, как правило, нуждаются в пересадке серд�

ца [18].

Как следует из названия, эта форма амилоида действи�

тельно имеет системное распространение. Кроме сердца

и легких, SSA находят также в желудочно�кишечном тракте,

печени, селезенке и эндокринных железах, а также костном

мозге и языке. Поражение почек встречается реже, но нару�

шение их функции может возникать на более поздних стади�

ях заболевания, когда сердечный выброс очень низкий. Ос�

новное проявление заболевания, почти всегда, – застойная

сердечная недостаточность. По данным аутопсии, у 22�36%

людей старше 80 выявляют отложения амилоида в миокар�

де, но этого, как правило, недостаточно, чтобы влиять на

сердечную деятельность. SSA имеет медленно прогрессиру�

ющее течение, и средняя выживаемость составляет 7,5 года

в сравнении с 15 мес у больных с AL�амилоидозом, при оди�

наковой степени утолщения стенок ЛЖ [32]. 

Заболевание следует заподозрить у пожилых пациентов

мужского пола с необъяснимым утолщением стенок ЛЖ,

выявленным методом эхокардиографии и клинической кар�

тиной недостаточности обоих желудочков. Вольтаж ЭКГ

может быть нормальным; часто регистрируются фибрилля�

ция/трепетание предсердий или нарушение проводимости,

требующее установки постоянного кардиостимулятора.

Семейный амилоидоз 
Семейный амилоидоз – группа аутосомно�доминантных

заболеваний, связанных с мутацией в генах белков�предше�

ственников. Мутантные белки, в отличие от обычных, неста�

бильны и при определенных условиях могут преципитиро�

вать в фибриллярные структуры. Обычно FAP (несмотря на

его наследственную природу) проявляется только к середине

жизни. Для установления диагноза могут быть полезными

семейный анамнез неврологических заболеваний, сердечной

недостаточности или преждевременной смерти, хотя часто

это спонтанные случаи, и в предыдущих поколениях был

пропущен или поставлен неправильный диагноз [17].

Транстиретиновый вариант
Транстиретин – наиболее распространенный белок в этой

категории амилоидоза, который преимущественно синтезиру�

ется в печени в небольшом количестве. В настоящее время

идентифицировано около 100 различных мутаций. При этом

само наличие мутации не всегда связано с развитием заболева�

ния, а зависит от родственных или этнических особенностей.

Из 75 известных в настоящее время клинических фенотипов

мутаций, около 44 (59%) связаны с поражением сердца в боль�

шей или меньшей степени [18]. Две наиболее распространен�

ных мутации – метионин и валин (в позиции 30), которая

встречается почти во всем мире, и изолейцин и валин (в пози�

ции 122), которая присутствует ~ у 4% афроамериканского на�

селения. Интересной особенностью является то, что амилоид,

развивающийся из немутантного транстиретина и служащий

причиной SSA, может сосуществовать с мутировавшими фор�

мами амилоидных отложений транстиретина [12].

Варианты мутации фибриногена, аполипопротеинов,
джелсолина

Мутации фибриногена, аполипопротеина AI (апо�AI)

и аполипопротеина AII (апо�AII) также могут быть причи�

ной амилоидоза сердца.

При мутации фибриногена чаще всего наблюдается пора�

жение почек. У больных с этим типом амилоидоза даже при

длительном наблюдении (около 4 лет) экстраренальные за�

болевания встречается редко. Семейный анамнез часто от�

сутствует, что значительно усложняет диагностику. Основ�

ные клинические проявления – протеинурия и прогресси�

рующая почечная недостаточность. Тем не менее иногда

встречается поражение сердца; и, если оно присутствует, то

может быть достаточно серьезным, требующим трансплан�

тации сердца.

Мутации апо�AI также вызывают заболевание почек, ко�

торое проявляется прогрессирующей почечной недостаточ�

ностью. В отличие от AL�амилоидоза, где протеинурия до�

стигает >3 г/сут, апо�AI патология почек может быть и без

протеинурии. У части этих пациентов может развиваться

прогрессирующая кардиомиопатия и сердечная недостаточ�

ность. Подобно немутантному транстиретину, немутантный

апо�AI также имеет тенденцию к формированию фибрилл

амилоида, которые, как правило, локализованы внутри�

сосудисто.

Редкая форма наследственного амилоидоза – мутация ге�

на, кодирующего белок джелсолин (также называемый

«финский наследственный амилоидоз» или «амилоидоз

Meretoja»). Заболевание является эндемичным в Финлян�

дии, но время от времени диагностируется во всем мире.

Клинические симптомы отражают системный характер это�

го типа амилоидоза и проявляются черепными нейропатия�

ми, кожными изменениями (cutis laxa – синдром «вялой ко�

жи»), дистальными периферическими нейропатиями, пора�

жением почек, а также решетчатой дистрофией роговицы.

Изменения в сердце при джелсолиновом амилоидозе, как

правило, ограничиваются проводящей системой [43]. Пора�

жение органов�мишеней может быть серьезным, зарегист�

рированы случаи смерти, связанные с почечной и сердечной

патологией у больных этим типом наследственного амилои�

доза.

Неидиопатические и ненаследственные разновидности
амилоидоза
Изолированный амилоидоз предсердий 

В отличие от сенильного амилоидоза, который преиму�

щественно встречается у мужчин, ІАА чаще наблюдается

у пожилых женщин. Причина такого гендерного распреде�

ления остается невыясненной. Реже IAA может встречаться

у молодых больных с пороками сердца и у пациентов с пос�

тоянной формой фибрилляции предсердий (ФП). Линей�

ные амилоидные депозиты под эндокардом чаще отклады�

ваются в левом предсердии, что может усиливать гетероген�

ность кардиомиоцитов и способствовать развитию постоян�

ной формы ФП [7]. Белком�предшественником при IAA яв�

ляется предсердный натрийуретический пептид. Данный

тип амилоидоза не является системным и не имеет большо�

го клинического значения, за исключением возможного

развития мерцательной аритмии. Однако роль амилоидных

отложений в развитии и поддержании ФП нуждается в даль�

нейшем изучении [28].

Амилоидоз сердца: трудный диагноз
Амилоидоз – это группа заболеваний, при которых в одном или нескольких органах наблюдается
отложение амилоида – особого белка фибриллярной структуры. У человека описаны более
20 различных белков�предшественников амилоида, способных депонироваться в фибриллярном
матриксе определенных тканей. 
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Вторичный амилоидоз
Во всем мире АА – один из наиболее распространенных

системных амилоидозов. Его развитие часто ассоциируется

с хроническими воспалительными заболеваниями, такими

как ревматоидный артрит, бронхоэктатическая болезнь, ту�

беркулез, бронхит, лепра, анкилозирующий спондилит, псо�

риатический артрит, опухоли, в том числе гематологические

(лимфомы, лимфогрунулемаз), хронические заболевания

кишечника (болезнь Крона). АА�амилоид образуется из сы�

вороточного предшественника – специфического острофа�

зового белка (у человека имеется несколько его молекуляр�

ных форм), близкого по своим функциональным свойствам

к С�реактивному белку, который продуцируется в ответ на

воспаление. Это, вероятно, объясняет, почему амилоидоз

при хронических воспалительных заболеваниях развивается

только у части больных, несмотря на повышенную выработ�

ку этого острофазового белка [1]. Среди органов�мишеней

АА чаще поражаются почки, реже – печень, селезенка и ки�

шечник. Недавнее крупное исследование, в котором анали�

зировались результаты аутопсии пациентов, страдавших

ревматоидным артритом, показало, что отложение амилои�

да часто клинически бессимптомное, и субклиническое по�

ражение сердца встречается так же часто, как и поражение

почек. Существуют данные, что 5�летняя выживаемость па�

циентов с амилоидозом ревматической этиологии, у кото�

рых сердце вовлечено в патологический процесс, составляет

31,3% при 63,3% – у больных с непораженным сердцем.

Амилоидоз, ассоциированный с гемодиализом, развива�

ется у больных с хронической почечной недостаточностью,

находящихся в течение длительного времени на гемодиали�

зе. Патогенез связан с отложением β2�микроглобулинов

подвида Aβ2М, которые не фильтруются через большинство

диализных мембран современного типа и задерживаются

в организме. Уровень β2�микроглобулина в сыворотке боль�

ных на длительном гемодиализе повышается в 20�70 раз, что

служит основой для развития амилоидоза. Белок может на�

капливается как вследствие нарушения функции почек, так

и неэффективного гемодиализа [20]. Основными органами�

мишенями являются кости, периартикулярные ткани, реже

отмечают поражение миокарда, перикарда и клапанов

сердца. Известно, что трансплантация почек нормализует

концентрацию β2�микроглобулина.

Диагностика амилоидоза сердца
Диагностика поражения сердца амилоидозом состоит из

трех этапов. На начальном этапе (этап I) следует заподо�

зрить наличие заболевания (что часто может быть затрудне�

но из�за многочисленных, неспецифических и системных

симптомов) и гистологически подтвердить присутствие

амилоида. II этап включает в себя подтверждение того, что

сердце вовлечено в патологический процесс. И, наконец,

необходимо определить точный тип амилоида (этап III), так

как от этого зависит лечение и прогноз больного.

I этап: определение наличия амилоидных отложений
Необходимо помнить, что амилоидоз является причиной

набора на первый взгляд не связанных между собой симпто�

мов. Классические признаки иногда позволяют заподозрить

наличие амилоидоза. Макроглоссия является практически

патогномоничной для АL�амилоидоза (при отсутствии ак�

ромегалии, микседемы), но встречается только в ~10% слу�

чаев. Периорбитальная пурпура («глаза енота/панды») –

следствие хрупкости сосудов, наряду с более серьезными

кровотечениями наблюдается примерно у трети пациентов

с AL�амилоидозом. При этом не следует забывать, что часто

повторные петехиальные поражения век и периорбитальной

области могут быть вызваны механическим раздражением

(трением) кожи вокруг глаз, кашлем или чиханием. Из�за

мультисистемной природы AL�амилоидоз может манифес�

тировать целым рядом не связанных между собой

расстройств, но выявление поражения нескольких органов

и систем позволяют предположить наличие амилоидоза [34].

Начальные исследования при подозрении на амилоидоз

должны включать анализ сыворотки крови и мочи на нали�

чие моноклональных иммуноглобулинов, в дополнение

к стандартным анализам крови (общий анализ крови, моче�

вина, электролиты, печеночные пробы, показатели сверты�

ваемости, глюкоза крови, тиреоидные гормоны). В больши�

нстве случаев при рутинном скрининге электрофорез бел�

ков сыворотки не выявляет моноклональные группы клеток

в связи с небольшим количеством циркулирующих в крови

парапротеинов или их фрагментов. Иммунофиксация – го�

раздо более чувствительный метод, который должен прово�

диться всем при подозрении на амилоидоз (чувствитель�

ность метода при AL�амилоидозе – 71% (сыворотка) и 84%

(моча). Тем не менее, даже с иммунофиксацией, в 20% слу�

чаев парапротеины не выявляются. 

Следует с осторожностью относиться к наличию моно�

клональной гаммапатии у пациентов с подозрением на

AL�амилоидоз, т.к. она часто выявляется у пожилых лиц

(5�10%) и может обнаруживаться у пациентов с не�AL�ами�

лоидозом. В настоящее время количественное определение

сывороточных κ и λ свободных легких цепей (FLC) стало ус�

тановленным стандартом в диагностике, прогнозе и после�

дующем наблюдении при AL�амилоидозе. Чувствительность

этого теста для выявления парапротеина в 10 раз выше имму�

нофиксации, и, как правило, он дает возможность выявить

заболевание, даже если результат иммунофиксации отрица�

тельный. И хотя эта методика не является специфичной для

AL�амилоидоза, так как моноклональные FLC обнаружива�

ются примерно у 50% пациентов с моноклональной гамма�

патией и практически у всех больных с миеломой, нормаль�

ное количество FLC делает диагноз «AL�амилоидоз» мало�

вероятным [15].

При подозрении на AL�амилоидоз биопсия костного моз�

га является обязательной для определения процента плазма�

тических клеток. Пул моноклональных плазматических кле�

ток выявляется ~ у 84% пациентов с AL�амилоидозом при

использовании иммунофлуоресцентного метода. Значитель�

ное повышение числа плазматических клеток в пунктате

(>20%) свидетельствует о сосуществовании миеломы [42].

При отрицательных результатах FLC анализа и биопсии

костного мозга, особенно при отсутствии моноклональных

групп клеток при иммунофиксации, необходимо начинать

поиск других форм амилоидоза. 

Формальный диагноз обнаружения амилоида требует

проведения биопсии тканей с последующим окрашиванием

образцов конго красным (фибриллы амилоида дают двойное

лучепреломление при просмотре в поляризованном свете).

Биопсию следует проводить из легко доступных, безопасных

и, вероятно, вовлеченных в патологический процесс тканей.

Наиболее часто это подкожная жировая клетчатка передней

брюшной стенки (капилляры подкожной клетчатки часто

поражаются амилоидом) [4, 6], но могут быть почки, сердце,

периферические нервы, слюнные железы, печень, слизистая

желудка, кишечника, десны или костный мозг. Если произ�

водится биопсия пораженного органа, то частота положи�

тельных результатов достигает 90%, и чем больше инфильт�

рация амилоидом основного органа�мишени, тем больше

возможность его обнаружения в других местах. Иногда отло�

жения амилоида находят случайно, например в тканях кар�

пального канала при выполнении процедуры декомпрессии

или в костном мозге при диагностике неспецифических ге�

матологических аномалий. В таких случаях тщательный по�

иск системного заболевания является обязательным.

В настоящее время есть возможность определять антите�

ла к наиболее известным белкам амилоидных фибрилл (бо�

лее чувствительный метод диагностики для АА�, в меньшей

степени – AL�амилоида). 

Для оценки распределения амилоида в организме в по�

следние годы используют метод сцинтиграфии с меченным

сывороточным Р�компонентом амилоида. Р�компонент со�

держится в небольшом количестве (5 – 10%) в амилоиде всех

типов. Радиоактивный изотоп, введенный больному амило�

идозом, специфически обратимо связывается с амилоидны�

ми отложениями и визуализируется количественно на серии

сцинтиграмм. Данная методика наиболее информативна

для выявления поражения печени, почек, селезенки, при�

мерно в 30% случаев – поражения костного мозга и малоин�

формативна для диагностики амилоидоза сердца, из�за мед�

ленного прохождения крови через эндотелий капилляров

миокарда. Дополнительным преимуществом методики яв�

ляется возможность оценить эффективность лечения [22].

В настоящее время этот тест доступен только в Националь�

ном центре амилоидоза в Лондоне. 

II этап: определение наличия амилоида в сердце
Поражение сердца амилоидом чаще встречается при AL,

SSA или IAA, реже – в случае мутации джелсолина. 

Практически у всех больных поражается миокард, реже

эндо� и перикард. В миокарде амилоид откладывается меж�

ду миофибриллами, сдавливая интрамуральные артерии

и артериолы; амилоид может также откладываться в синусо�

вом и атриовентрикулярном узлах, в пучке Гиса, на клапанах

сердца. Миокард утолщается, становится ригидным («рези�

новый» миокард) [1]. Вследствие резкого утолщения стенок

сердца оно внешне несколько напоминает ГКМП. В резуль�

тате страдают и систолическая, и диастолическая функции,

уменьшается сердечный выброс, появляются симптомы сер�

дечной недостаточности. По степени выраженности диасто�

лическая дисфункция ЛЖ напоминает таковую при сдавли�

вающем перикардите, а само поражение сердца амилоидо�

зом представляет собой типичный вариант рестриктивной

кардиомиопатии. Приблизительно у 23% больных недоста�

точность кровообращения является первым признаком за�

болевания и затем быстро прогрессирует, являясь причиной

смерти [34]. 

Клинические признаки поражения сердца: одышка, оте�

ки, аритмии, головокружения, потери сознания, разнооб�

разные боли в области сердца, сердцебиение. В 1/3 случаев

больные жалуются на загрудинные боли, но на секции пора�

жение основных стволов коронарных артерий находят ред�

ко. Синкопальные состояния представляют собой нередкое

проявление кардиопатического амилоидоза и являются

следствием неспособности сердца увеличивать сердечный

выброс при физической нагрузке из�за рестрикции ЛЖ, по�

ражения предсердий и/или снижения кровотока по коро�

нарным артериям, а также из�за возникающих тахиаритмий

или резкой брадикардии, постуральной гипотензии, сопут�

ствующей нейропатии и являются прогностически небла�

гоприятным признаком – абсолютное большинство таких

пациентов погибает внезапно в течение 1 года от начала

симптоматики [10]. 

Поражение сердца при сенильном амилоидозе клиничес�

ки часто не проявляется, заболевание (не имея патогномо�

ничных симптомов) протекает под маской самых различных

состояний и, чаще всего, принимается за ГКМП или ише�

мическую болезнь сердца.

На ЭКГ регистрируется низкий вольтаж (в стандартных

отведениях <0,5 мВ, в грудных отведениях <1,0 мВ) в ~ 46�

71% случаев AL�амилоидоза и часто при наследственных

формах заболевания. При сенильном амилоидозе вольтаж

ЭКГ может оставаться нормальным. Сохраненный ЭКГ�

вольтаж и, в редких случаях, вольтаж, свидетельствующий

о наличии гипертрофии миокарда, может иногда наблю�

даться у больных с выраженными отложениями амилоида.

Это может быть связано с уже существующей гипертрофией

ЛЖ и соответствующими изменениями ЭКГ, возникшими

вследствие предшествующей артериальной гипертензии.

«Псевдоинфарктная» кривая чаще встречается у больных

с AL�амилоидозом: патологический зубец Q обычно регист�

рируется в грудных отведениях ЭКГ (V1�V3), но иногда –

в нижних отведениях (II, III и AVF). Формирование зубцов

Q связывают с наличием фиброза и разобщением проводя�

щих волокон миокарда отложениями амилоида. Удивитель�

но, но ритм чаще синусовый; ФП и поражение проводящей

системы возникают по мере прогрессирования заболевания.

Это может объясняться тем, что при обширном поражении

предсердий в них остается недостаточно миокарда для под�

держания ФП [28]. В тяжелых случаях, даже при синусовом

ритме, в предсердиях могут формироваться тромбы из�за

электромеханической диссоциации предсердий. Возникно�

вение ФП может привести к быстрому ухудшению клини�

ческого течения заболевания с повышением риска тромбо�

эмболических осложнений. Описаны также желудочковые

нарушения ритма, удлинение интервала QT, нарушения

проводимости [31].

Недавно для определения прогноза заболевания стали ис�

пользовать биомаркеры – NT�proBNP и тропонины. Как

и в случае с применением NT�proBNP при сердечной недос�

таточности, лучше всего использовать этот биомаркер для

исключения заболевания [33]. Palladini и соавт. показали,

что у больных с поражением сердца при AL�амилоидозе

концентрация NT�proBNP всегда выше 55 пмоль/л. Также

было отмечено, что при эффективной химиотерапии у этих

больных уровень NT�proBNP быстро снижается, а его 30%

снижение сопровождается улучшением прогноза [35]. Выяв�

ление тропонина Т или I связывают со снижением выжива�

емости больных по сравнению с пациентами, у которых нет

повышения этих показателей (по данным A. Dispenzieri 6�

8 мес и 21�22 мес соответственно) [14]. Однако высокая

чувствительность теста может привести к обнаружению тро�

понина у большего процента больных и уменьшить клини�

ческую значимость этого маркера [9]. 

Рентгенограмма органов грудной клетки малоинформа�

тивна даже тогда, когда отложения амилоида уже найдены

в других органах, поскольку размеры сердца чаще нормаль�

ные, особенно на начальных стадиях заболевания. Нередко

можно выявить плевральный выпот, появление которого

может быть связано с заболеваниями плевры или сердечной

недостаточностью. 

При проведении двухмерной эхокардиографии определя�

ется утолщение стенок левого (часто и правого) желудочка

(связано с инфильтрацией миокарда амилоидом, а не гипер�

трофией миоцитов), клапанов, папиллярных мышц, меж�

предсердной перегородки. Полости ЛЖ расширены редко,

предсердия большие и неподвижные («глаза совы»). Умерен�

ная дисфункция клапанов встречается довольно часто, тяже�

лая – редко. Тромбы могут обнаруживаться в любой камере

сердца, но в большинстве случаев выявляются в предсердиях

[19]. Часто диагностируется небольшой выпот в полость пе�

рикарда. Весьма характерны свойственные рестриктивному

типу диастолической дисфункции увеличение максималь�

ной скорости раннего диастолического наполнения (Е), ко�

торая значительно преобладает над таковой в период систо�

лы предсердий (Е/А >1,5) и укорочение периода замедления

скорости раннего наполнения. С помощью пульсового тка�

невого допплера по длинной оси обнаруживают желудочко�

вую дисфункцию на ранних стадиях болезни, пока еще отсу�

тствуют изменения фракции выброса [23]. Проведение ис�

следования в динамике позволяет диагностировать ухудше�

ние диастолической функции по мере прогрессирования за�

болевания. Изменения, выявленные по результатам эхокар�

диографии, неспецифичны и не дают возможности устано�

вить диагноз и дифференцировать тип амилоидоза. Сочета�

ние эхокардиографических особенностей и клинических

признаков, как правило, с низким вольтажом ЭКГ позволяет

с высокой вероятностью заподозрить амилоидоз среди дру�

гих заболеваний. По данным исследований J.E. Rahman,

при низком вольтаже зубцов QRS на ЭКГ и толщине меж�

желудочковой перегородки более 1,98 см по данным ЭхоКГ

диагноз «амилоидоз сердца» может быть поставлен

с чувствительностью 72% и специфичностью 91% [37].

В настоящее время установлена роль магниторезонанс�

ной томографии (МРТ) в диагностике амилоидоза сердца.

При МРТ сердца выявляют субэндокардиальное накопление

гадолиния, которое имеет высокую чувствительность и спе�

цифичность, особенно для AL�амилоидоза, но при этом не

является предиктором выживаемости больных [29, 36]. 

Биопсия миокарда производится в случаях, когда есть по�

дозрения на амилоидоз из неинвазивных тестов, но при про�

ведении биопсии других тканей отложения амилоида не вы�

явлены. Также этот метод может быть полезен у больных

с установленным диагнозом системного амилоидоза и нали�

чием сопутствующей кардиальной патологии (аортальный

Продолжение на стр. 36.
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стеноз или тяжелая артериальная гипертензия), которая мо�

жет быть причиной истинной гипертрофии ЛЖ. Однако ру�

тинное проведение эндомиокардиальной биопсии не реко�

мендуется в большинстве случаев амилоидоза, подтвержден�

ного результатами биопсии других тканей, так как выявле�

ние утолщения стенок ЛЖ при эхокардиографии делает во�

влечение сердца весьма вероятным, а нормальная толщина

стенки с нормальной фракцией выброса является прогнос�

тически хорошим признаком, даже если небольшое количе�

ство амилоида будет выявлено при биопсии [5].

В настоящее время ВОЗ разработана классификация ами�

лоидоза сердца, основанная на степени вовлечения сердца

в патологический процесс:

1�я стадия: нет симптомов или признаков амилоидоза при

биопсии или неинвазивном обследовании;

2�я стадия: бессимптомное вовлечение сердца, подтверж�

денное с помощью биопсии или неинвазивного тестирова�

ния (например, толщина стенки ЛЖ >1,2 см при отсутствии

предшествующей АГ или порока сердца или низкий вольтаж

ЭКГ без видимой причины);

3�я стадия: компенсированное симптомное поражение

сердца;

4�я стадия: декомпенсированная кардиомиопатия.

III этап: определение точного типа амилоида в сердце
Выявление белка�предшественника определяет тип ами�

лоида. Присутствие свободных κ и λ легких цепей в сыворот�

ке крови или моче в сочетании с дискразией плазматических

клеток указывает на наличие AL�амилоида, но может также

наблюдаться при моноклональной гаммопатии и миеломе.

Если патологическое соотношение свободных легких цепей

отсутствует, следующим этапом должно быть проведение би�

опсии с иммуногистохимическим подтверждением наличия

производных транстиретина. Анализ ДНК (проводится

в Национальном центре амилоидоза в Лондоне) главным об�

разом используется, чтобы различать более диагностически

редкие наследственные формы AL�амилоидоза [3, 5]. Если

мутации транстиретина не выявлены, а присутствует нему�

тантный транстиретин, диагностируют сенильный систем�

ный амилоидоз. Наконец, определение аминокислотной

последовательности белка амилоидных волокон – это метод,

посредством которого могут быть идентифицированы гены,

связанные с наследственным амилоидозом.

Важные моменты в диагностике амилоидоза сердца:

– амилоидоз следует заподозрить при наличии системных

проявлений заболевания;

– следует обратить внимание на классические признаки

(«глаза панды», макроглоссия и кожные проявления),

но они часто отсутствуют;

– пациенты должны быть идентифицированы как можно

раньше, чтобы была возможность использовать все варианты

лечения;

– тип амилоида должен быть правильно определен;

– необходимо проанализировать семейный анамнез;

– ЭКГ и эхокардиография являются неотъемлемой

частью первичного диагноза, учитывая сочетание низкого

вольтажа и гипертрофии миокарда;

– гистологический диагноз необходим;

– желательно получить экспертное мнение специалиста,

занимающегося проблемой амилоидоза [18].

Заболевания, с которыми следует дифференцировать ами�

лоидоз сердца:

– болезнь Фабри;

– микседематозная кардиомиопатия;

– ГКМП;

– гипертензивное сердце;

– гемохроматоз; 

– идиопатическая рестриктивная кардиомиопатия;

– стеноз аорты или обструкция выносящего тракта ЛЖ;

– гликогенозы; 

– саркоидоз;

– злокачественные инфильтративные заболевания.

Тактика ведения больных с амилоидозом
Лечение амилоидоза должно быть направлено на умень�

шение синтеза предшественников, из которых строится бе�

лок амилоида. Если при AL�амилоидозе сохраняется проли�

ферация клона плазматических клеток, вырабатывающих

амилоидогенные легкие цепи иммуноглобулинов, прогрес�

сирование болезни продолжается. Цель терапии заключается

в ликвидации ответственного клона плазматических клеток

с помощью внутривенного введения высоких доз цитостати�

ка мелфалана [40] с последующей аутологической трансплан�

тацией стволовых клеток, однако следует помнить о высокой

смертности при использовании данного метода лечения [11].

Предикторами неблагоприятного исхода являются наличие

СН, синкопальных состояний, нарушений ритма, почечной

недостаточности и вовлечение в патологический процесс

двух и больше висцеральных органов. В этих случаях транс�

плантация стволовых клеток не показана. Что касается транс�

плантации сердца, то существуют противоположные точки

зрения на эту проблему: с одной стороны, эффективность

метода при AL�амилоидозе низкая ввиду развития амилоид�

ных отложений в трансплантате [24], с другой стороны, есть

данные о положительном эффекте лечения и улучшении

прогноза после трансплантации сердца в сочетании с транс�

плантацией стволовых клеток и химиотерапией с примене�

нием высоких доз мелфалана и дексаметазона [16, 30]. Так

как высокие дозы мелфалана могут быть токсичны (среди от�

даленных последствий его применения возможно развитие

острого лейкоза или миелодиспластического синдрома) [40],

применяют различные интермиттирующие схемы полихими�

отерапии. Среди них – применение талидомида/леналидо�

мида отдельно или в комбинации с химиотерапией, ритукси�

маба (противоопухолевых антител, направленных на антиген

СD20) у больных с CD20�положительным клоном и исполь�

зование новых агентов, включая протеасомный ингибитор

бортезомиб. Однако в настоящее время нет данных об эф�

фективности двух последних препаратов. Данные исследова�

ния, основанного на измерении уровня NT�proBNP во время

проведения химиотерапии, свидетельствуют об улучшении

сердечной деятельности при AL�амилоидозе, которое ассо�

циируется с уменьшением циркулирующих амилоидогенных

предшественников. Лечение длительное и должно прово�

диться под наблюдением квалифицированных специалис�

тов – гематолога и кардиолога. 

Для лечения семейного амилоидоза, вызванного мутациями

транстиретина, фибриногена или аполипопротеина, применя�

ют трансплантацию печени, чтобы удалить источник мутант�

ного белка. При необходимости производится транспланта�

ция пораженного органа, включая сердце и почки [39].

В случае SSA, IAA или АА�амилоидоза доказанной специ�

фической терапии не существует, хотя клинические испыта�

ния перспективных соединений продолжаются. Для АА�ами�

лоидоза единственным способом является лечение основного

(воспалительного или инфекционного) заболевания. 

Симптоматически назначаются лекарственные средства

для лечения сердечной недостаточности. Основой лечения

являются диуретики. Нарушение диастолической функции

по рестриктивному типу и поражение вегетативной нервной

системы могут приводить к выраженной брадикардии и

ортостатической гипотензии, что ограничивает применение

β�адреноблокаторов, ингибиторов ангиотензинпревращаю�

щего фермента и блокаторов рецепторов ангиотензина II.

Постоянную кардиостимуляцию используют при нарушени�

ях проводимости. Применение α�агонистов (мидодрин)

и ношение эластических чулок могут уменьшить проявления

постуральной гипотензии, связанной с автономной нейро�

патией. Дигоксин применяют в редких случаях, только

у больных с ФП для контроля частоты сердечных сокраще�

ний (ЧСС), так как описана его способность связываться

с амилоидом, что сопровождается повышенной чувствитель�

ностью к препарату с быстрым развитием токсического эф�

фекта [38]. При наличии аритмий при AL�амилоидозе пока�

зана терапия антикоагулянтами из�за высокой вероятности

развития тромбоэмболических осложнений в связи с частым

образованием тромбов в левом предсердии или в ушке лево�

го предсердия [19].

Таким образом, за последние несколько лет существенно

изменились многие представления об амилоидозе, его диа�

гностике и методах лечения, что позволило добиться значи�

тельного клинического улучшения в ряде случаев. К сожале�

нию, в нашей стране диагностика и оказание помощи таким

больным еще остается не на должном уровне.

В качестве примера амилоидного поражения сердца при�

водим собственное клиническое наблюдение. 

Клинический случай
Больная М., 53 года, служащая, проживает в Одесской об�

ласти. Неоднократно проходила обследование и лечение по

месту жительства и была направлена на консультацию в ННЦ

«Институт кардиологии им. Н.Д. Стражеско» (февраль 2012

года) с диагнозом: ИБС, стабильная стенокардия напряжения,

ФК ІІІ. Кардиосклероз. СН І. Из поликлинического отделе�

ния пациентка была госпитализирована в отделение реанима�

ции и интенсивной терапии с синкопальным состоянием

и диагнозом: ИБС, нестабильная стенокардия, AV блокада

ІІ степени. Осмотр невропатолога после эпизода потери со�

знания патологических неврологических симптомов не вы�

явил. Через сутки больная была переведена в отделение атеро�

склероза и хронической ИБС для дообследования и уточне�

ния диагноза. 

При осмотре предъявляла жалобы на давяще�пекущие

боли за грудиной при незначительных физических нагрузках

(ходьба до 100 метров), впервые возникшие около 5 месяцев

назад (сентябрь 2011 г.), слабость, одышку, появление отеч�

ности на нижних конечностях, перебои в деятельности серд�

ца. Отмечала прогрессирование болей в течение последних

двух недель. 

Из анамнеза известно, что в детстве диагностировали рев�

матизм, и ежегодно до 14 лет проводилась бициллинотера�

пия. Гепатит А – в 1953 г., мочекаменная болезнь с присту�

пом почечной колики – в 2009 г. Менопауза – 1,5 года. Не

рожала. Туберкулез, хронические воспалительные заболева�

ния отрицала, профессиональных вредностей не отмечала.

При первичном осмотре состояние средней тяжести.

Одышки в покое нет. Нормостенического телосложения, об�

ращает на себя внимание дефицит массы тела (рост 164 см, вес

54 кг), подкожная жировая клетчатка развита слабо (до 1 см).

Температура тела 36,9 °С. Артериальное давление

100/65 мм рт. ст. Пульс 76 уд/мин, аритмичен. Частота дыхания

20 в минуту. Кожные покровы бледные, лицо маскообразное

с синюшностью вокруг глазных орбит. Незначительное набу�

хание шейных вен. Щитовидная железа при пальпации не уве�

личена. Периферические лимфоузлы не пальпируются. Пер�

куторно левая граница относительной сердечной тупости сме�

щена на 1,0 см кнаружи от левой среднеключичной линии.

Аускультативно 1�й тон сердца ослаблен, единичные экстра�

систолы. Над легкими ясный легочной звук, дыхание везику�

лярное, единичные сухие хрипы в нижних отделах с двух сто�

рон. Язык чистый. Живот при пальпации мягкий, умеренно

болезненный в правом подреберье. Печень увеличена, высту�

пает из�под нижнего края реберной дуги на 5 см, край печени

эластичный, ровный, несколько уплотнен. Кишечник при

пальпации без особенностей. Свободная жидкость в брюшной

полости не определяется. Симптом Пастернацкого отрица�

тельный с обеих сторон. Отечность нижних конечностей до

средины голеней. 

В лабораторных анализах крови выявлены: гипохромная

анемия легкой степени (гемоглобин 107 г/л), гиперхолестери�

немия с высоким уровнем холестерина липопротеинов низкой

плотности (ХС ЛПНП) (общий холестерин – 7,7 ммоль/л,

ХС ЛПНП – 5,41 ммоль/л), повышение СРБ – 9 мг/л, повы�

шение уровня тиреотропного гормона и антител к тиреопи�

роксидазе (ТТГ – 17,240 мкЕд/мл, АТПО – 616,0 Ед/мл).

В общеклиническом анализе мочи выявлен белок – 1%,

удельный вес мочи – 1020 г/л, микроскопия осадка – без па�

тологических изменений. Суточная экскреция белка – 1%. 

На ЭКГ (февраль 2012 г., скорость записи 50 мм/с): ритм

синусовый, регулярный. ЧСС 76 в минуту. Низкий вольтаж

(0,2 – 0,5 мВ) во всех стандартных и усиленных от конечнос�

тей отведениях. AV блокада 1�й степени с удлинением интер�

вала PQ до 0,35 с. QS в грудных отведениях (V1 – V4) без на�

рушения фазы реполяризации (рис. 1). 

На ЭКГ, предоставленной для сравнения (май 2008 г., ско�

рость записи 25 мм/c): синусовый ритм, вольтаж снижен

в отведениях III, AVL. AV блокада 1�й степени – интервал

PQ 0,24 с. Зубцов QS в грудных отведениях нет, отмечается

малый рост зубца R в отведениях (V1 – V3) (рис. 2). 

На ЭхоКГ (февраль 2012 г.) определялись: нормальные

размеры полостей сердца, выраженная концентрическая ги�

пертрофия ЛЖ с толщиной стенок до 1,6 см (индекс массы

миокарда 136 г/м2), гипертрофия правого желудочка (толщи�

на стенки – 0,8 см), выраженная рестриктивная диастоли�

ческая дисфункция ЛЖ (Е/А – 1,8; DT – 125 мс) (рис. 3), на�

личие жидкости в полости перикарда с сепарацией листков

до 1,1 см, фракция изгнания 55% без сегментарных наруше�

ний сократимости, клапанный аппарат без видимой патоло�

гии и нарушения функции.

Холтеровский мониторинг ЭКГ: за 24 часа мониторирова�

ния регистрировался синусовый ритм со средней ЧСС 88

уд/мин, AV блокада 1�й степени. Выявлены выраженные на�

рушения ритма и проводимости: миграция водителя ритма

по предсердиям, изменение ширины комплекса QRS, СА

блокада с максимальной паузой до 1,8 с, 1057 желудочковых

Рис. 1. ЭКГ больной М., 2012 г. 
Низкий вольтаж в стандартных отведениях, QS в передних грудных отведениях – наиболее частые признаки AL�амилоидоза

М.И. Лутай, д.м.н., профессор, И.П. Голикова, А.В. Цыж, В.В. Бугаенко,
ННЦ «Институт кардиологии им. Н.Д. Стражеско» НАМН Украины, г. Киев

Амилоидоз сердца: трудный диагноз
Продолжение. Начало на стр. 34.
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экстрасистол, из которых 420 пар и триплетов, 12 эпизодов

бигемении, 393 изолированных предсердных экстрасисто�

лы. Изменений сегмента ST не отмечено. 

Обзорная рентгенограмма грудной клетки: легочные по�

ля чистые, несколько снижена пневматизация в нижних

отделах. Корни структурны, синусы свободны. Тень сердца

округлая.

Ультразвуковое исследование щитовидной железы: щи�

товидная железа расположена в типичном месте, обычной

формы, доли увеличены до 1�й степени, структура неодно�

родна. Дополнительные образования не определяются.

Признаки хронического аутоиммунного тиреоидита. 

На основании объективных данных и результатов обсле�

дования был установлен предварительный диагноз:

ГКМП, необструктивная форма, синдром стенокардии.

AV�блокада 1 степени, желудочковая экстрасистолическая

аритмия (Lоwn ІV). Синкопальное состояние 08.12.2011.

СН ІІА стадии с сохраненной фракцией выброса ЛЖ, ІІІ

ФК. Гиперхолестеринемия. Хронический аутоиммунный

тиреоидит, гипотиреоз, микседематозный перикардит.

Больной было назначено лечение: аспирин 100 мг 1 раз

в сутки; метопролол 12,5 мг 2 раза в сутки; периндоприл

2,5 мг 1 раз в сутки, ивабрадин 2,5 мг 2 раза в сутки; симва�

статин 20 мг 1 раз в сутки; лазикс 2,0 мл в/в, с контролем

баланса жидкости, эутирокс 25 мг 1 раз в сутки.

Несмотря на то что замедлилась ЧСС, состояние боль�

ной ухудшилось: усилились одышка и слабость, снизился

уровень АД, уменьшился диурез. 

Таким образом, в клинической симптоматике, течении

заболевания и данных объективного обследования наблю�

дались явные противоречия. Пациентка – женщина сред�

него возраста без семейного анамнеза сердечно�сосудис�

тых заболеваний. Заболевание возникло недавно (около

полугода) и быстро прогрессирует. В клинической картине

на первый план выходят симптомы сердечной недостаточ�

ности, при этом фракция изгнания ЛЖ не снижена, пато�

логия клапанного аппарата отсутствует. Больная не страда�

ет гипертонической болезнью, не имеет пороков сердца,

а по данным ЭхоКГ выявлена значительная концентричес�

кая гипертрофия и выраженная рестриктивная диастоли�

ческая дисфункция ЛЖ; при этом вольтаж ЭКГ не повы�

шен, а значительно снижен. На ЭКГ регистрируются псев�

доинфарктные QS в грудных отведениях без анамнестичес�

ких указаний на перенесенный инфаркт миокарда и без

зон асинергий по результатам ЭхоКГ. В ходе дифференци�

альной диагностики с ГКМП было высказано предполо�

жение о возможном амилоидозе сердца. В пользу послед�

него диагноза была присутствовавшая у больной систем�

ность клинических проявлений – наличие поражения по�

чек (протеинурия), сосудов (синдром стенокардии, пери�

орбитальная пурпура) и нейропатии (синкопальные состо�

яния).

Для подтверждения диагноза пациентке была проведена

МРТ органов грудной клетки и средостения. Больная была

направлена в отделение онкогематологии Национального

института рака для проведения биопсии тканей ротовой

полости и передней брюшной стенки на наличие амило�

ида.

МРТ органов грудной клетки и средостения: легочные

поля несколько уплотнены, с явлениями фиброзирования,

чередующегося с полями повышенной воздушности. Лим�

фоузлы средостения не увеличены, корни легких структур�

ны. В синусах свободная жидкость не определяется. Серд�

це с выраженной гипертрофией преимущественно стенок

ЛЖ, плотность ткани не исключает амилоидной инфильт�

рации. В полости перикарда умеренное количество свобод�

ной жидкости.

Результаты пункционной биопсии щеки и передней

брюшной стенки: в биоптатах кожи присутствуют мелкие

фрагменты дермы с единичными артериями, которые ха�

рактеризуются фиброзом стенки. В биоптате щеки в сосоч�

ковом слое собственной пластинки отмечается некоторое

уплотнение стенки кровеносных сосудов. Обнаруживаются

округлые и овальные тельца, гомогенно окрашиваемые

конго красным, которые могут быть расценены как отложе�

ния амилоида.

Результаты повторных анализов на содержание гормонов

щитовидной железы, проведенные через 2 нед после назна�

чения гормональной терапии: ТТГ – 6,715 мкЕд/мл, АТ�

ПО – 480,0 Ед/мл, трийодтиронин – 2,630 пг/мл, свобод�

ный тироксин – 29 нг/дл. 

На основании имеющихся клинико�лабораторных дан�

ных и результатов биопсии, пациентке был установлен ди�

агноз: Первичный амилоидоз сердца и почек. Дисфункция

синусового узла, AV�блокада 1�й степени. Желудочковая

экстрасистолическая аритмия (Lоwn ІV). Экссудативный

перикардит. СН ІІА стадии с сохраненной фракцией выбро�

са ЛЖ, ІІІ ФК (NYHA). Гиперхолестеринемия. Хроничес�

кий аутоиммунный тиреоидит, субклинический гипотиреоз.

Дисциркуляторная сосудисто�мозговая недостаточность І

степени, синкопальные состояния 08.12.2011 и 21.12.2011. 

В качестве лечения больной был назначен преднизолон

15 мг в сутки. Для решения вопроса о необходимости уста�

новки кардиостимулятора пациентка была проконсультиро�

вана в отделении аритмий НИИССХ им. Н. Амосова. 

Учитывая то, что только в специализированных клини�

ках, занимающихся проблемой амилоидоза, возможно точ�

но установить тип заболевания и назначить соответствую�

щую терапию цитостатиками, больной были даны рекомен�

дации обратиться в одну из таких клиник (в Лондоне, Бер�

лине, Тель�Авиве). 

Повторное обращение пациентки в ННЦ «Институт кар�

диологии» через 3 месяца. Больная за этот период времени

была обследована в Центре гематологии и трансплантации

костного мозга (Университетская клиника, Тель�Авив, Из�

раиль), где подтвержден диагноз первичного AL�амилоидо�

за с поражением сердца и почек. Диагноз верифицирован на

основании повышенного содержания плазматических кле�

ток, наличия легких цепей иммуноглобулинов (FLC): κ –

7,07 мг/л (норма 3,30�19,40 мг/л), λ – 403 мг/л (норма 5,71�

26,30 мг/л), κ/λ – 0,02 (норма 0,26�1,65). Пациентке было

начато лечение по протоколу VD (бортезомиб 1,3 мг/м2 +

дексаметазон 8 мг) циклами в 1, 4, 8�й и 12�й день каждые

21 день. Перед каждым курсом проводился контроль обще�

го и биохимического анализов крови. В симптоматическую

терапию добавлены: торасемид 10 мг 1 раз в 5 дней в неде�

лю, эплеренон 25 мг/сут, варфарин под контролем МНО.

Больная прошла 3 курса рекомендованного лечения на базе

израильской клиники. За время проведенного лечения по�

казатель λ снизился с 403 до 89 мг/л. На ЭКГ уменьшилась

AV�блокада (интервал PQ уменьшился до 0,25 с). Синко�

пальные состояния не повторялись. Дальнейшие курсы ле�

чения проводятся в амбулаторных условиях под наблюдени�

ем гематолога.

В настоящее время (октябрь 2012 г.) состояние больной

средней тяжести, синкопальные состояния не повторялись,

несколько улучшилась толерантность к физическим нагруз�

кам. Химиотерапия цитостатиками была отменена специа�

листами израильской клиники в связи с развившимися по�

бочными эффектами (выраженная полиневралгия в конеч�

ностях). Повторное обследование запланировано через 2

мес после отмены препарата.

Заключение
Демонстрация данного клинического случая свидетель�

ствует о том, что диагностика амилоидоза сердца пред�
ставляет значительные трудности в практике кардиолога.
Связано это с его редкой распространенностью, отсут�
ствием патогномоничных симптомов в клинической кар�
тине. Учитывая неблагоприятный прогноз у этих пациен�
тов, особенно при АL�амилоидозе, своевременная диа�
гностика и раннее лечение, безусловно, важны. Подозре�
ние на наличие поражения сердца амилоидозом должно
возникать при развитии у больного рестриктивной карди�
омиопатии с значительным утолщением стенок сердца
в сочетании с ортостатической гипотензией, стенокарди�
ей, нефропатией и другими системными поражениями.
Современные методы визуализации амилоида, биохими�
ческие маркеры, количественные методы выявления ами�
лоидных белков дают возможность более ранней и точной
диагностики заболевания, а последние достижения в ле�
чении могут увеличить продолжительность жизни этих
больных. Но в связи с тем, что такие методики, как агрес�
сивная химиотерапия с последующей трансплантацией
стволовых клеток, а по показаниям – пересадка печени
и/или сердца, в Украине в настоящее время не проводят�
ся, задача кардиолога – как можно раньше заподозрить
и подтвердить диагноз «амилоидоз сердца» и направить
пациента для дальнейшего лечения в специализирован�
ную клинику, занимающуюся проблемами амилоидоза,
гематологии, трансплантации. Своевременная диагности�
ка и раннее начало терапии могут улучшить прогноз и уве�
личить выживаемость больных с этим заболеванием. 
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Рис. 2. ЭКГ больной М., 2008 г. 
AV блокада I степени. Характерных для амилоидоза изменений нет

Рис. 3. ЭхоКГ больной М., 2012 г.
Гипертрофия стенок ЛЖ и рестриктивный тип диастолической

дисфункции – характерные признаки первичного AL�амилоидоза

З
У

З
У

ZU_2012_ ardio_6.qxd  28.12.2012  20:58  Page 37


