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Амилоидоз является системным заболе-
ванием, которое обусловлено отложением 
нерастворимых белковых фибрилл. При 
амилоидном поражении сердца развивает-
ся тяжелая сердечная недостаточность, 
зачастую рефрактерная к терапии. При 
этом степень тяжести сердечной недо-
статочности не соответствует степени 
снижения систолической функции левого 
желудочка, так как в большей степени на-
рушается диастолическая функция. В на-
стоящее время существуют схемы лече-
ния данного заболевания, поэтому важна 
его диагностика на ранней стадии. 
“Золотым стандартом” диагностики кар-
диального амилоидоза является биопсия 
миокарда. Однако на современном этапе 
весомое значение имеют и неинвазивные 
методы. 

Цель работы: обзор признаков амилои-
доза сердца, выявляемых с помощью эхо-

кардиографии, в том числе с применением 
современных ультразвуковых технологий, 
позволяющих заподозрить амилоидное по-
ражение сердца и инициировать дальней-
шее дообследование.  
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ВВЕДЕНИЕ

Амилоидоз сердца, или амилоидная кар-
диомиопатия, – инфильтративное заболе-
вание, характеризующееся отложением 
не раст воримого белка амилоида в межкле-
точном пространстве миокарда. В результа-
те инфильтрации происходит утолщение 
стенок, что приводит к их ригидности и на-
рушению расслабления. Следует отметить, 
что термины “гипертрофия левого желу-
дочка” и “утолщение левого желудочка” 
используются взаимозаменяемо при описа-
нии гипертрофического фенотипа [1]. 
Считается, что амилоидная кардиомиопа-
тия является классической моделью ре-
стриктивной кардио миопатии, поэтому ос-
новным проявлением данного заболевания 
является тяжелая сердечная недостаточ-
ность, обусловленная диастолической дис-
функцией. Систолическая дисфункция воз-
никает на поздних стадиях заболевания [2]. 
Распро страненность амилоидоза сердца до 
конца не изучена, так как амилоидоз не 
имеет специфических клинических прояв-
лений. Различные типы амилоидоза встре-
чаются с различной частотой. К сожале-
нию, данных по заболеваемости системным  
амилоидозом в России нет [3, 4]. 

В Англии по данным эпидемиологиче-
ского исследования заболеваемость систем-
ным амилоидозом превышает 0,8 на 100 000 
населения [5]. В популяции пациентов 
85 лет и старше по данным аутопсии у 25% 
определяют амилоидные депозиты [6]. 
Среди пациентов с признаками гипертро-
фии левого желудочка (ЛЖ) от 5 до 16% 
случаев кардиомиопатий могут быть обус-
ловлены транстиретиновым (ATTR) карди-
альным амилоидозом [7]. В США ежегодно 
регистрируется от 1275 до 3200 новых слу-
чаев заболевания на основе данных о забо-
леваемости, полученных в ходе крупного 
эпидемиологического исследования [8]. 
Среди пациентов, направленных на коррек-
цию аортального стеноза, амилоидоз серд-
ца встречается в 8–16% случаев [9, 10]. 

Однако отсутствие настороженности вра-
чей приводит к неоправданно низкой выяв-
ляемости заболевания на ранних стадиях 
[4]. Кроме того, амилоидоз до сих пор недо-
оценивается практическими врачами как 
причина тяжелой сердечной недостаточно-
сти, и, в первую очередь с сохраненной 
фракцией выброса. Как правило, диаг ноз 

амилоидоза, если и ставится, то на далеко 
зашедшей стадии заболевания. В настоя-
щее время существуют жизнеспасающие 
схемы лечения, поэтому крайне важна ран-
няя неинвазивная диагностика амилоид-
ной кардиомиопатии.

Первые эхокардиографические находки 
при сердечном амилоидозе описаны в 1975 г. 
[11]. Авторы отметили нормальные разме-
ры ЛЖ в диастолу и уменьшение систоли-
ческого размера, снижение амплитуды 
движения стенок и перикардиальный вы-
пот. В 1976 г. C. Child и соавт. [12] описали 
симметричную гипертрофию стенок ЛЖ 
и нормальные или уменьшенные размеры 
ЛЖ при отсутствии артериальной гипер-
тензии и аортального стеноза, а также 
отсут ствие систолического утолщения 
межжелудочковой перегородки и ее диа-
столического истончения. С тех пор инте-
рес к диагностике амилоидоза с помощью 
эхокардиографии (ЭхоКГ) не угасает. 

Как известно, существует целый ряд 
забо леваний, протекающих с фенотипом 
гипертрофии, что является определенной 
проблемой, требующей дифференциальной 
диагностики. И хотя самым чувствитель-
ным методом диагностики амилоидоза 
и “золотым стандартом” является биопсия 
миокарда [13, 14], существуют неинвазив-
ные критерии амилоидного поражения 
сердца, выявляемые с помощью ЭхоКГ, 
в том числе с применением современных 
ультразвуковых технологий. Для своевре-
менного выявления заболевания решающее 
значение имеют так называемые красные 
флаги – признаки, призывающие заподо-
зрить заболевание и включить амилоидоз 
в дифференциальную диагностику.  

По данным Международной консенсус-
ной группы специалистов по амилоидозу 
амилоидоз должен быть заподозрен при 
толщине межжелудочковой перегородки 
и задней стенки ЛЖ ≥ 12 мм (рис. 1) при 
отсут ствии других потенциальных причин 
гипертрофии [15]. Гипертрофия, как пра-
вило, носит симметричный характер. 
“Зернистый блестящий” вид миокарда, 
описанный в 1981 г. [16], на сегодняшний 
день имеет низкую специфичность в связи 
с применением режима тканевой гармони-
ки. Так как для амилоидоза характерно 
бивентрикулярное поражение, необходимо 
исключать гипертрофию и правого желу-
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дочка [17]. Отмечается, что чем более вы-
ражена амилоидная инфильтрация мио-
карда, тем больше толщина стенки правого 
желудочка со снижением его систоличес-
кой функции (см. рис. 1).

При сердечном амилоидозе происходит 
инфильтрация не только миокарда желу-

дочков, но и предсердий. По данным 
S. Dubrey и соавт. [18], это вызывает их 
дисфункцию в виде “механической оста-
новки” и тромбообразование даже при си-
нусовом ритме (рис. 2). Механическая дис-
функция предсердий проявляется резким 
снижением амплитуды пика А (скорость 

Рис. 1. Двухмерный режим.  а – апикальная четырехкамерная позиция в диастолу желудочков. 
Выраженная гипертрофия ЛЖ; б – парастернальная позиция по длинной оси ЛЖ в диастолу – толщи-
на межжелудочковой перегородки и задней стенки ЛЖ > 12 мм, толщина стенки правого желудочка 
> 5 мм. Стрелкой показана стенка правого желудочка.

а б

ПЖЛЖ

Рис. 2. а – двухмерный режим. Апикальная промежуточная позиция с прицельным выведением ушка 
левого предсердия: тромб (показан стрелкой) в ушке левого предсердия при синусовом ритме; б – импуль-
сноволновой допплеровский режим трансмитрального кровотока. Рестриктивный характер наполнения 
ЛЖ с резким снижением амплитуды пика А (показан стрелкой) (скорость позднего диастолического 
наполнения ЛЖ максимально до 20 см/с).  

а б
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позднего диастолического наполнения транс-
мит рального потока в режиме импульс-
новолновой допплерографии) или полным 
его отсутствием (см. рис. 2). Также при 
иссле довании трансмитрального потока 
в режиме импульсноволновой допплерогра-
фии регистрируется соотношение Е/А > 1,5 
(пик Е – скорость раннего диастолического 
наполнения ЛЖ) и время замедления пика 
Е < 150 мс) [18, 19]. Этому способствует 
и высокое давление наполнения ЛЖ. При 
исследовании диастолической функции 
ЛЖ определяется ее нарушение 2-й степе-
ни и более [20]. 

С инфильтрацией миокарда предсердий 
связано и утолщение межпредсердной пе-
регородки [21].

Еще одним проявлением амилоидной ин-
фильтрации миокарда является снижение 
продольной функции ЛЖ, определяемое 
импульсноволновым режимом тканевой 
допплерографии на медиальной части фиб-
розного кольца митрального клапана. 
Снижение скоростей всех пиков движения 
медиальной части фиброзного кольца мит-
рального клапана <5 см/с – систолического 
s’, раннего диастолического e’, позднего 
диастолического a’ (правило “5-5-5”, рис. 3) 
свидетельствует о далеко зашедшей стадии 
заболевания [22].

C появлением возможности исследовать 
продольную деформацию миокарда ЛЖ 
и механику сердца в целом эта методика 
стала активно применяться у пациентов 
с гипертрофическим фенотипом с целью 
дифференциальной диагностики [23–27]. 

В 2012 г. впервые был описан феномен 
“апикального спарринга” у пациентов 
с амилоидной кардиомиопатией [28]. При 
исследовании продольной систолической 
деформации (LSS – longitudinal systolic 
strain) миокарда было выявлено ее более 
значимое снижение в базальных и средних 
сегментах ЛЖ относительно апикальных 
сегментов. С помощью магнитно-резонанс-
ной томографии сердца авторами было 
пока зано, что накопление амилоида, в пер-
вую очередь, происходит в базальных сег-
ментах ЛЖ, а апикальные сегменты оста-
ются сохранными даже на поздней стадии 
заболевания. Отношение среднего значе-
ния продольной систолической деформа-
ции верхушечных (LSSap) сегментов ЛЖ 
к среднему значению продольной систо-

лической деформации медиальных и ба-
зальных сегментов (LSSmed+bas) более 1 
с чувствительностью 93% и специфично-
стью 82% свидетельствует об амилоидном 
поражении сердца. Схема “бычий глаз” 
имеет при этом характерный вид “вишен-
ка на торте” (рис. 4). 

Рис. 3. Импульсноволновой режим тканевой 
допплерографии медиальной части фиброз-
ного кольца митрального клапана из апи-
кальной четырехкамерной позиции. Правило 
“5-5-5”: снижение всех пиков < 5 см/с (систо-
лического s’, раннего диастолического e’, 
позднего диастолического a’).

ае

s

Рис. 4. Феномен “апикального спарринга” 
в режиме спекл-трекинг-ЭхоКГ: паттерн 
“бычьего глаза” “вишенка на торте”, среднее 
LSSap/среднее LSSmed+bas > 1. Стрелкой 
показан градиент продольной деформации 
межжелудочковой перегородки от основания 
к верхушке LSSapIVS/ LSSbasIVS > 2,1. 
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В 2013 г. был предложен еще один ин-
декс, основанный на исследовании дефор-
мации миокарда: отношение значения про-
дольной систолической деформации в апи-
кальном сегменте межжелудочковой пере-
городки (LSSapIVS) к значению продоль-
ной систолической деформации в базаль-
ном сегменте межжелудочковой перего-
родки (LSSbasIVS) (см. рис. 4). Значение 
данного показателя > 2,1 свидетельствует 
об амилоидозе сердца с чувствительностью 
88% и специфичностью 85% [29]. Исполь-
зуя при этом значение времени замедления 
пика Е < 200 мс, авторы исследования 
повы сили специфичность критерия 
LSSapIVS/LSSbasIVS до 100%.

По данным мультицентрового исследо-
вания [30], у пациентов с системным  ами-
лоидозом и у пациентов с гипертрофичес-
ким фенотипом была предложена эхокар-
диографическая шкала вероятности ами-
лоидного поражения сердца. Для таких  
параметров, как ОТС (относительная тол-
щина стенок ЛЖ), E/e’ (отношение пика Е 
трансмитрального потока к скорости дви-
жения фиброзного кольца митрального 
клапана в режиме импульсноволновой тка-
невой допплерографии), TAPSE (систоли-

ческая экскурсия плоскости кольца трику-
спидального клапана), глобальная продоль-
ная систолическая деформация (GLSS – 
Global LSS) ЛЖ и отношение значения де-
формации в апикальном сегменте межже-
лудочковой перегородки к значению де-
формации в базальном сегменте межжелу-
дочковой перегородки, была определена 
диаг ностическая эффективность в баллах 
(табл. 1). 

Данная балльная шкала вошла в позици-
онный документ рабочей группы ESC по 
заболеваниям миокарда и перикарда [31].  

Британское общество эхокардиографии 
не рекомендует оценку в баллах, а предла-
гает определять степень вероятности сер-
дечного амилоидоза (табл. 2) на основании 
эхокардиографических критериев [32]. 

В российское практическое руководство 
по диагностике и лечению транстиретин-
амилоидной кардиомиопатии и проект реко-
мендаций по лечению системного AL-
амилоидоза в число “красных флагов” вклю-
чены толщина стенок ЛЖ, сниженная про-
дольная деформация ЛЖ и феномен “апи-
кального спарринга”) [4]. 

E.D. Pagourelias и соавт. [33, 34] пока-
зали значимую эффективность такого по-

Таблица 1. Шкала эхокардиографических критериев вероятности сердечного амилоидоза с подтвержден-
ным биопсией экстракардиальным амилоидозом

При необъяснимой толщине стенок ЛЖ 1 ≥ 12 мм плюс 1 или 2:

1. Характерные параметры ЭхоКГ (≥2 из a, б и в должны присутствовать)

а – 2-я степень или более диастолической дисфункции

б – снижение пиков s’, e’, а’ < 5 см/с 2

в – снижение GLSS < −15% (в абсолютном значении) 3

2. Мультипараметрическая оценка: ≥8 баллов

а – относительная толщина стенок ЛЖ > 0,6 3 балла

б – Е/е’ > 11 4  1 балл

в – ТAPSE ≤ 19 мм  5  2 балла

г – GLSS ≤ – 13% (в абсолютном значении) 3  1 балл

д – LSSapIVS/LSSbasIVS  > 2,9 6   3 балла 

Примечание. 
1 ЛЖ – левый желудочек. 
2 s – систолический пик, е – ранний диастолический пик, а – поздний диастолический пик в импульсновол-

новом режиме тканевой допплерографии на медиальной части фиброзного кольца митрального клапана. 
3 GLSS – глобальная  продольная систолическая деформация миокарда ЛЖ. 
4 E/е’ – отношение пика Е трансмитрального потока к средней скорости движения базального сегмента боко-

вой стенки и межжелудочковой перегородки в режиме импульсноволновой тканевой допплерографии. 
5 TAPSE – систолическая экскурсия плоскости кольца трикуспидального клапана. 
6 LSSapIVS / LSSbasIVS – отношение значения деформации в апикальном сегменте к значению деформации 

в базальном сегменте межжелудочковой перегородки.  
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казателя, как отношение фракции выброса 
к значению GLSS ЛЖ (ФВ/GLSS), в каче-
стве дифференциального критерия у паци-
ентов с гипертрофией ЛЖ, в частности у па-
циентов с сердечным амилоидозом и гипер-
трофической кардиомиопатией (ГКМП). 
Значение данного показателя > 4,1 позво-
ляет дифференцировать эти два состояния. 

При амилоидозе сердца нарушение 
функции левого предсердия (ЛП) возника-
ет по двум причинам: повышение давления 
наполнения ЛЖ и “механическая останов-
ка” вследствие инфильтрации амилоидом 
[18]. K. Nochioka и соавт. [35] с помощью 
спекл-трекинг-ЭхоКГ исследовали все фа-
зовые функции ЛП (резервуара, кондуита, 
насосную). Авторы показали, что при сер-
дечном амилоидозе происходит снижение 
всех функций ЛП, причем более тяжелое 
нарушение деформации ЛП коррелировало 
с более тяжелым нарушением систоличе-
ской и диастолической функций ЛЖ. В свя-
зи с этим у пациентов с амилоидной кар-
диомиопатией ожидаемые значения дефор-
мации ЛП < 19%, что соответствует 2-й 
степени и более диастолической дисфунк-
ции [35, 36]. Этот факт еще раз подтвержда-
ет, что инфильтрация амилоидом парал-
лельно ухудшает функцию ЛЖ и ЛП. При 
этом авторы не выявили корреляции между 
значением деформации ЛП и его размером.

Скручивание и раскручивание являются 
важными параметрами функции ЛЖ, поэ-

тому появляется все больше работ по их ис-
следованию при амилоидной кардиомиопа-
тии. В работе G. Nucifora и соавт. [37] были 
показаны более низкие значения скручива-
ния ЛЖ у пациентов с сердечным амилои-
дозом в сравнении с пациентами с ГКМП: 
11,3 ± 4,0° и 18,9 ± 6,7° (р < 0,001) соот-
ветственно, а пиковое значение скручива-
ния <15,6° с чувствительностью 85% и 
специфичностью 80% свидетельствует об 
амилоидном поражении сердца (рис. 5). 
Так как скручивание является результа-
том базальной и апикальной ротации, ав-
торы показали, что значение скручивания 
ЛЖ связано со значительным снижением 
именно базальной ротации. В исследова-
нии MAGYAR-Path Study у 6 из 10 пациен-
тов с сердечным амилоидозом было выявле-
но однонаправленное движение базальных 
и апикальных сегментов ЛЖ, так называе-
мый феномен ригидной ротации [38, 39]. 
Это еще раз подчеркивает тот факт, что при 
сердечном амилоидозе отложение амилои-
да, в первую очередь, происходит в базаль-
ных сегментах. 

Раскручивание является важным пока-
зателем диастолической функции ЛЖ, так 
как создается внутрижелудочковый гради-
ент давления, что способствует активному 
присасыванию крови из предсердий в нача-
ле диастолы [40]. У пациентов с сердечным 
амилоидозом снижается скорость раскру-
чивания и увеличивается время до пика 

Таблица 2. Вероятность амилоидоза сердца в зависимости от эхокардиографических показателей [32]

Вероятность сердечного 
амилоидоза

Эхокардиографический показатель 

Низкая вероятность Нормальная толщина стенок ЛЖ 1

Нормальные размеры предсердий

Скорость е’ lat или е’ bas2 > 10 см/с

Нормальные значения GLSS3 и отсутствие феномена 
“апикальный спарринг”

Сомнительная Смешанные параметры

Высокая вероятность Увеличение толщины стенок ЛЖ 1

Снижение GLSS3 с наличием феномена “апикальный спарринг”

3-я степень диастолической дисфункции ЛЖ 1 

Примечание. 
1 ЛЖ  – левый желудочек. 
2 е’ lat – скорость движения базального сегмента боковой стенки в режиме импульсноволновой тканевой 

допплерографии; е’ bas – скорость движения базального сегмента межжелудочковой перегородки 
в режиме импульсноволновой тканевой допплерографии. 

3 GLSS – глобальная продольная систолическая деформация миокарда ЛЖ. 
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раскручивания в сравнении с пациентами 
с ГКМП (−83 ± 42°/с против −107 ± 37°/с 
и 146 ± 30 против 133 ± 23% от систолы 
ЛЖ соответственно), а значение скорости 
раскручивания >−81°/с характерно для па-
циентов с амилоидозом с чувствительно-
стью 55% и специфичностью 90% [37]. 
Аналогичные данные были получены 
А. Vitarelli и соавт. [41].

Хочется еще раз подчеркнуть важность 
раннего выявления вышеописанных кри-
териев, так как они имеют не только диаг-
ностическое, но и прогностическое значе-
ние. Такие показатели, как индекс объема 
ЛП > 42 мл/м2 и GLSS ЛЖ < −12%, про-
гнозируют очень низкую медиану выжива-
емости (менее 6 мес) у пациентов с AL-
амилоидозом [42].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Поражение сердца амилоидозом до на-
стоящего времени остается недооцененной 
причиной тяжелой сердечной недостаточ-
ности. Диагноз амилоидоза сердца должен 
быть исключен у всех пациентов с быстро-
прогрессирующей сердечной недостаточно-
стью, особенно в тех случаях, когда ее сте-

пень не соответствует степени снижения 
систолической функции. И хотя “золотым 
стандартом” диагностики амилоидной кар-
диомиопатии остается биопсия миокарда, 
на сегодняшний день значительно расши-
рились возможности неинвазивной диагно-
стики. Существует целый ряд ультразвуко-
вых “красных флагов”, а также их сочета-
ние, что позволяет заподозрить амилоидное 
поражение сердца и инициировать даль-
нейшее обследование пациента. 
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Amyloidosis is a systemic disease caused by accumulation of insoluble amyloid proteins in the tissues. 
Cardiac amyloidosis (CA) lead to a severe heart failure, which is often therapy resistant. The severity of 
heart failure does not correspond to the degree of decrease in systolic function of the left ventricle, since 
diastolic function is more impairing. Early diagnosis of cardiac amyloidosis is important due to the pres-
ence of treatment regimens for this disease nowadays. The “gold standard” for cardiac amyloidosis 
diagnosis is myocardial biopsy, but non-invasive diagnostic methods are also of great importance. The 
aim of the article is a review of the ultrasound signs of cardiac amyloidosis, including the use of modern 
technologies, which helps to suspect CA to provide a further examination.
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