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Представлено клиническое наблюдение тяжелого амилоидоза сердца, подтвержденного при-
жизненным гистологическим исследованием и данными патологоанатомического вскрытия. 
Приведены данные клинического, инструментального и полного эхокардиографического обследо-
вания пациента. В обсуждении на примере данного клинического наблюдения разобраны этапы 
алгоритма мультимодальной диагностики амилоидоза: определение критериев, позволяющих 
заподозрить амилоидоз сердца; подтверждение амилоидоза данными биопсии; определение типа 
амилоидоза как средства обоснования патогенетической терапии, различной для основных типов 
амилоидоза AL- и ATTR. Основное внимание уделено несоответствию между собой ряда клини-
ческих проявлений заболевания и данных инструментальных исследований, вызывающих по-
дозрение на амилоидоз сердца. Приведены критерии дифференциальной диагностики с гипер-
трофической кардиомиопатией и констриктивным перикардитом по данным эхокардиографии, 
позволяющие выделить амилоидоз среди других нозологических форм с сердечной недостаточно-
стью. Эхокардиография играет решающую роль на первом этапе диагностического поиска и явля-
ется основным ключом трудной диагностики амилоидоза.
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ВВЕДЕНИЕ
Амилоидоз – группа заболеваний, отли-

чительным признаком которых является 
отложение в тканях и органах специфиче-
ского нерастворимого фибриллярного белка 
амилоида. Амилоид формируется из белка -
предшественника, тип которого лежит в ос-
нове классификации системного амилои-
доза и определяет фенотип заболевания. 
В настоящее время известно 42 различных 
белка-предшественника амилоидных фиб-
рилл человека. Современная классифика-
ция амилоидоза использует для определе-
ния типа амилоидоза название белков-пред-
шественников амилоидных фибрилл в со-
кращенной форме, которой предшествует 
буква А для обозначения амилоида – 
AL (L – легкие цепи иммуноглобулинов), 
АН (Н – тяжелые цепи иммуноглобулинов), 
ATTR (TTR – транстиретин), AA (сыворо-
точный амилоид А) и др. [1].

Амилоидная инфильтрация сердца наи-
более характерна для системных форм ами-
лоидоза AL- и ATTR-типов, составляя до 
95% поражений [2]. Формирование амило-
идных фибрилл при этих формах имеет раз-
личное происхождение, что существенно 
определяет не только особенности пораже-
ния органов, но и тактику лечения пациен-
тов. При амилоидозе AL наблюдается нару-
шение структуры и функционирования 
плазмоцитов костного мозга. Они произво-
дят аномальное количество белков – легких 
цепей иммуноглобулинов. Эти легкие цепи 
циркулируют в крови и разрушаются, об-
разуя амилоидные отложения в различных 
тканях организма. Амилоидоз ТТR возни-
кает в результате неправильно свернутой 
агрегации транстиретина, белка плазмы, 
преимущественно продуцируемого в пече-
ни, который отвечает за транспорт тирок-
сина и ретинола. Амилоидоз ТТR имеет 

2 формы: генетическая, вариантная форма 
ATTRv, связанная с мутациями генов 
транстиретина, и ATTRwt – приобретенная 
форма амилоидоза, развивающаяся на фоне 
аномального накопления транстиретина 
дикого типа, не обусловленного мутация-
ми, у лиц преимущественно старческого 
возраста и долгожителей [1, 3].

Распространенность амилоидоза в настоя-
щее время изучена недостаточно. Заболе-
ваемость AL-амилоидозом составляет при-
близительно 12 случаев на миллион чело-
век в год, а распространенность оценивает-
ся от 30 000 до 45 000 случаев. Заболе-
ваемость вариантным амилоидозом ATTR 
оценивается в 0,3 случая в год на миллион 
человек с оценкой распространенности 
5,2 случая на миллион человек, распро-
страненность амилоидоза ATTR дикого 
типа составляет от 155 до 191 случая на 
миллион человек [4]. Последний тип ами-
лоидоза наблюдается у лиц старше 65 лет 
с выраженным ростом распространенности 
с возрастом пациентов, поражая по данным 
аутопсии до 25% лиц старше 80 лет [5, 6].

Прогноз амилоидоза остается неблаго-
приятным: 25% пациентов с АL-амило и-
дозом умирают в течение 6 мес после поста-
новки диагноза, а 25% пациентов с ATTR-
амилоидозом умирают в течение 24 мес 
после  постановки диагноза [4].

Поражение сердца является основным 
фактором, определяющим выживаемость 
пациентов с системным амилоидозом. 
Средняя выживаемость пациентов после 
установления диагноза с запущенным забо-
леванием сердца составляет всего 4 мес 
и около 2 лет среди пациентов с менее тя-
желым поражением сердца [7, 8]. 

В последние годы с развитием новых ме-
тодов диагностики выявляемость амилои-
доза улучшается и заболевание представля-
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ется не таким редким, как казалось ранее. 
Тем не менее широкая осведомленность 
клиницистов и специалистов инструмен-
тальной диагностики о типичном сочета-
нии диагностических признаков амилоидо-
за сердца и его распознавание имеют жиз-
ненно важное значение для эффективной 
терапии заболевания.

Клиническое наблюдение
Пациент В., 56 лет, госпитализирован в кар-

диологическое отделение КГБУЗ “Краевая 

клини ческая больница имени профессора 

С.И. Сергеева” 23.11.23 в плановом порядке 

с жалобами на одышку при минимальной актив-

ности, усиливающуюся в горизонтальном поло-

жении, отеки нижних конечностей, ощущение 

учащенного сердцебиения. Из анамнеза извест-

но, что пациент длительно страдал гипертониче-

ской болезнью с максимальными цифрами арте-

риального давления (АД) до 160/100 мм рт.ст. 

С 2019 г. отмечалась клиническая картина сте-

нокардии. Наблюдался у кардиолога по месту 

жительства, принимал рекомендованную тера-

пию. Из ранее перенесенных заболеваний отме-

чал подагру. Ухудшение самочувствия с апреля 

2023 г. Нарастание вышеописанных жалоб свя-

зывал с перенесенным острым респираторным 

заболеванием. По данным эхокардиографии 

(ЭхоКГ) на догоспитальном уровне выявлена 

выраженная асимметричная гипертрофия мио-

карда левого желудочка (ЛЖ) без обструкции 

выводного тракта: межжелудочковая перегород-

ка (МЖП) – 23 мм, задняя стенка ЛЖ (ЗСЛЖ) – 

16 мм. Фракция выброса ЛЖ (ФВ ЛЖ) – 65%. 

Систолическое давление в легочной артерии  

42 мм рт.ст. Гидроперикард. Ухудше ние состоя-

ния около 3 нед – нарастание одышки, отечного 

синдрома. В связи с неэффективностью амбула-

торного лечения направлен на госпитализацию 

в кардиологическое отделение. 

Данные объективного осмотра. Индекс 

массы тела 27,8 кг/м2. Площадь поверхности 

тела 2,03 м2. Состояние средней степени тяже-

сти. Периферические отеки стоп, голеней до 

уровня нижней трети. Число дыхательных дви-

жений в покое 20 в минуту. Дыхание везикуляр-

ное, ослаблено в нижних отделах, хрипов нет. 

Тоны сердца приглушены, ритмичные, ЧСС 

85 в минуту, АД 100/60 мм рт.ст. Печень увели-

чена, пальпируется на 8 см ниже края реберной 

дуги. Селезенка и почки не пальпируются. 

Проведенные лабораторные исследования. 

В общем анализе крови незначительный лейко-

цитоз – 10,8 • 109 /л, за счет лимфоцитов – 46%. 

Показатели красной крови в пределах рефе-

ренсных значений. Стабильно высокие показа-

тели азотемии – мочевина – 16,09 ммоль/л, 

креатинин – 189,1 мкмоль/л (референсные зна-

чения 70,0–115,0 мкмоль/л). Скорость клубоч-

ковой фильтрации – 35 мл/мин/1,73 м2. Повышен 

уровень мочевой кислоты – 529,3 мкмоль/л. 

Диспротеинемия со снижением общего белка – 

55 г/л (референсные значения 66,0–83,0 г/л), 

альбумин – 38,1 г/л (референсные значения 

35,0–153,0 г/л). В анализах мочи протеинурия. 

Суточная потеря белка – 1,27 г/сут. 

Рентгенограмма органов грудной клетки: 

признаки застоя по малому кругу кровообраще-

ния, небольшого гидроторакса справа.

На ЭКГ: ритм синусовый. Снижение вольта-

жа QRS. Преобладание зубца S во всех грудных 

отведениях. Диффузные изменения процессов 

реполяризации (рис. 1). 

Суточное мониторирование ЭКГ: на фоне 

синусового ритма с частотой от 68 до 83 в минуту 

документировано: 7 одиночных полиморфных 

желудочковых экстрасистол, 128 одиночных 

наджелудочковых экстрасистол, 1 эпизод над-

желудочковой бигеминии, 1 эпизод ускоренно-

го предсердного ритма с частотой 99 в минуту 

(11 комплексов). Пауз не выявлено. Ише ми-

ческие изменения сегмента ST не выявлены. 

Вариабельность синусового ритма снижена.

Рис. 1. ЭКГ больного В., 56 лет.

Fig. 1. ECG in patient V., 56 years old.
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Клинический диагноз на 4-й день госпитализа-

ции: гипертрофическая кардиомиопатия, необ-

структивный вариант. Осложнение: хроническая 

сердечная недостаточность IIБ, функциональный 

класс IV по NYHA. Гидроперикард, двусторонний 

гидроторакс. Относительная недостаточность 

мит рального клапана II степени, трикуспидаль-

ного клапана I степени. Легочная гипертензия 

умеренная. Фоновый диагноз: гипертоническая 

болезнь III стадии, риск 4, гипотония. Хро ни-

ческая болезнь почек 3Б стадии. Сопутствующий 

диагноз: подагрический арт рит, вне обострения. 

В рамках дифференциальной диагностики 

между гипертрофической кардиомиопатией и 

рестриктивной кардиомиопатией (болезнь 

Фабри, амилоидоз с преимущественным пора-

жением сердца и почек) больной направлен на 

экспертное ЭхоКГ-исследование.

ЭхоКГ от 28.11.23 на 5-й день госпитализа-

ции (рис. 2).  

Рис. 2. ЭхоКГ больного В. а – двухмерный режим, парастернальный доступ, позиция по длинной оси 
левого желудочка. Выраженное утолщение стенок ЛЖ с уменьшением полости. Утолщена стенка ПЖ; 
б – четырехкамерная апикальная позиция. Увеличены полости обоих предсердий. Утолщены стенки 
желудочков, створки атриовентрикулярных клапанов, межпредсердная перегородка. Жидкость в поло-
сти перикарда указана стрелкой; в – режим импульсноволнововго допплера. Трансмитральный крово-
ток рестриктивного типа; г – тканевой допплеровский режим. Резкое снижение систолической скорости 
s' и ранней диастолической скорости е' движения латеральной части ФК МК. 

Fig. 2. Echocardiography  in patient V. а – B-mode, parasternal view, long axis of the left ventricle. The LV 
wall is markedly thickened with a decrease in the cavity volume. The RV wall is thickened; б – four-chamber 
apical view. The dilatation of  both atria cavities. The walls of the ventricles, the leaflets of the atrioventricular 
valves, and the interatrial septum are thickened. The pericardial effusion is indicated by the arrow; в – pulse-
wave Doppler imaging. The restrictive transmitral flow pattern; г – Tissue Doppler imaging. A sharp 
decrease in the systolic velocity s' and early diastolic velocity e' of the movement of the lateral part of the 
mitral annulus.
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Аорта не расширена в восходящем отделе 

(3,7 см), уплотнена. Створки аортального кла-

пана умеренно утолщены. Аортальная регурги-

тация не выявлена.  

Створки митрального клапана (МК) утолще-

ны, движение разнонаправленное. Митральная 

регургитация I степени, vena contracta 1 мм.  

Створки трикуспидального клапага (ТК) утол-

щены. Регургитация на ТК I степени. Скорость 

регургитации 2,7 м/с. Градиент давления по три-

куспидальной регургитации 29 мм рт.ст. 

Легочная артерия: умеренно расширена, ту-

булярный отдел до 3,0 см. Створки пульмональ-

ного клапана тонкие. Регургитация I степени 

с градиентом давления в начале диастолы 18 мм 

рт.ст., в конце диастолы 10 мм рт.ст.

Левое предсердие значительно расширено. 

Выраженное увеличение объема (153 мл) и ин-

декса объема левого предсердия в пересчете на 

поверхность тела (75 мл/м2).

Полость ЛЖ уменьшена в поперечных раз-

мерах, максимальный размер 3,7 см. Выводной 

тракт свободен, скорость кровотока 1,23 м/с, 

что соответствует градиенту давления 6,1 мм 

рт.ст. КДО – 58 мл, КСО – 24 мл, минутный объ-

ем кровообращения резко снижен – 2,4 л/мин. 

ФВ – 59%, в пределах нормы. Выраженное 

утолщение всех стенок: МЖП – 2,0–2,3 см, 

ЗСЛЖ – 1,9 см. Повышение эхогенности МЖП 

с наличием множественных мелких гиперэхо-

генных включений. Масса миокарда (292 г) 

и индекс массы миокарда (143 г/м2) увеличены. 

Признаки выраженного снижения продольной 

сократимости миокарда ЛЖ. Экскурсия фиб-

розных колец (ФК) МК в М-режиме (МAPSE) – 

5 мм. Тканевой допплеровский режим: скорость 

s' движения латеральной части ФК МК– 4 см/с. 

Зон локального нарушения кинеза стенок не 

выявлено. Трансмитральный кровоток в режи-

ме импульсного допплера: пик Е трансмитраль-

ного кровотока – 102 см/с, пик А – 17 см/с, 

Е/А – 6,0. Тканевой допплеровский режим: 

скорость е' движения латеральной части ФК 

МК – 5 см/с, скорость е' движения медиальной 

части ФК МК – 3 см/с, гибридный показатель 

Е/е' – 25. Деформация миокарда не оценена 

вследствие отсутствия программы.

Правое предсердие расширено. Выраженное 

увеличение объема (143 мл) и индекса объема 

правого предсердия в пересчете на поверхность 

тела (70 мл/м2). Выявляется утолщение меж-

предсердной перегородки до 0,9 см. Полость 

правого желудочка (ПЖ) не расширена. Стенки 

ПЖ утолщены до 0,9 см, утолщен модератор-

ный тяж. Систолическая функция ПЖ нару-

шена. Экскурсия ФК ТК в М-режиме (TAPSE) – 

11 мм. 

Просвет нижней полой вены – 2,8 см, колла-

бирование на вдохе отсутствует. Расширены 

печеночные вены. Определяется увеличение ре-

версивных фаз кровотока в печеночных венах 

на вдохе. Расчетное давление в легочной арте-

рии 49/30 мм рт.ст. Среднее давление по легоч-

ной регургитации 38 мм рт.ст.

Анэхогенное пространство полости перикар-

да незначительно расширено до 0,9 см. 

Незначительное количество жидкости в левой 

плевральной полости до 2,5 см в синусе, справа 

значительное количество жидкости с мелко-

дисперсными включениями в плевральной по-

лости (ориентировочное количество жидкости 

1400 мл).

Заключение. ЭхоКГ-признаки рестриктив-

ной кардиомиопатии. Неспецифические при-

знаки амилоидоза: выраженное утолщение сте-

нок ЛЖ с повышением эхогенности МЖП, 

утолщение стенок ПЖ, модераторного тяжа, 

створок атриовентрикулярных клапанов, нали-

чие жидкости в полости перикарда. Выраженное 

увеличение обоих предсердий. Диастолическая 

дисфункция III степени. Умеренная легочная 

гипертензия. Выраженный правосторонний 

гид роторакс.

Подозрение на амилоидоз сердца требовало 

подтверждения диагноза неинвазивными и ин-

вазивными методиками. Такие методики перво-

го плана, как анализ крови и мочи на электро-

форез с иммунофиксацией белков (легкие цепи) 

и сцинтиграфия для исключения ТТР-ами лои-

доза, в условиях нашей больницы были недо-

ступны. 

Проведена биопсия слизистой двенадцати-

перстной кишки с захватом подслизистого слоя 

с окраской биоптата конго красным (рис. 3). 

Из протокола исследования биопсийного 

материала за 30.11.23. В биоптате ворсины 

слизистой оболочки уплощены, выстланы ци-

линдрическим каемчатым эпителием. В соб-

ственной пластинке слизистой оболочки, при-

лежащей к подслизистой основе, и в стенках 

кровеносных сосудов эозинофильные массы, 

которые при окрашивании конго красным 

имеют  красно-кирпичный цвет. Заключение: 
амилоидоз двенадцатиперстной кишки.

При ультразвуковом исследовании орга-

нов брюшной полости и почек 01.12.23 выяв-

лено увеличение размеров печени (косой верти-

кальный размер правой доли 16,5 см, левая 



Л.О. Глазун и соавт.Клиническое наблюдение амилоидоза сердца...

27

доля 6,9 см). Эхогенность повышена, структура 

диффузно неоднородна, повышена эхогенность 

паренхимы поджелудочной железы, почек 

(до I степени). Размеры почек в пределах нор-

мы. Киста правой почки до 2,5 см.

Исследование крови 29.11.23 выявило высо-

кий уровень N-концевого пронатрийуретичес-

кого пептида В-типа (NT-proBNP) – 27931 пг/мл 

при референсном значении <386 пг/мл.

Взята кровь на исследование мутаций гена 

TTR с дальнейшей дистанционной консульта-

цией в Федеральном телемедицинском консуль-

тативном центре НМИЦ им. В.А. Алмазова 

Минздрава России.

Проведенные исследования послужили осно-

ванием к изменению диагноза. Основной диаг-

ноз: первичный амилоидоз с преимуществен-

ным поражением сердца, почек. Осложнение 

основного диагноза: рестриктивная кардиомио-

патия. Хроническая сердечная недостаточность 

с сохранной фракцией выброса, III ст., IV функ-

циональный класс по NYHA. Нефротический 

синдром. Хроническая болезнь почек 3Б ста-

дии. Гидроперикард. Двусторонний гидрото-

ракс. Относительная недостаточность митраль-

ного клапана I степени, трикуспидального кла-

пана I степени. Легочная гипертензия. 

Сопутствующее заболевание: гипертониче-

ская болезнь III стадии, риск 4, гипотония. 

Хроническая ишемическая болезнь головного 

мозга: дисциркуляторная энцефалопатия 2-й 

степени, субкомпенсация. Подагра. 

Подагрический артрит, вне обострения. Киста 

правой почки. Гидроторакс с обеих сторон.

Результат теста “Диагностика TTR-

ами лоидоза (ген TTR)” от 08.12.23: не обнару-

жено патогенных вариантов в экзонах 1–4 гена 

ТТR.

Больной получал лечение ингибиторами 

АПФ, бета-адреноблокаторами, мочегонными, 

статинами. Состояние больного на протяжении 

госпитализации оставалось средней тяжести. 

Сохранялась гипотония с цифрами систоличе-

ского давления 90–100 мм рт.ст., общая сла-

бость. Одышка несколько уменьшилась. 

Купированы периферические отеки. На 16-й 

день пребывания в стационаре остро произошло 

ухудшение состояния. 09.12.23 в 13:06 произо-

шла остановка кровообращения. Реанима ци-

онные мероприятия в течение 30 мин неэффек-

тивны, констатирована биологическая смерть.

Из протокола патологоанатомического 

вскрытия

Размеры сердца 14 × 12 × 10 см, масса сердца 

570 г, консистенция сердечной мышцы очень 

плотная, толщина стенки ЛЖ 1,9 см, МЖП 

1,8 см. Миокард светло-коричневого цвета, 

очень плотный, неравномерно полнокровен. 

Клапаны сердца: створки плотные. Венечные 

артерии уплотнены, просвет на площади около 

40% сужен до 50% за счет атеросклеротических 

бляшек со стадии кальцинатов. Легочные арте-

рии проходимы, в их просвете жидкая кровь. 

Печень массой 1800 г, плотноватой консистен-

ции. Вид на разрезе коричневого цвета с му-

скатным рисунком. Почки: размеры левой 

10 × 5,5 × 2 см, правой 11,5 × 5,2 × 2 см, конси-

стенция плотная, в правой почке в верхнем сег-

менте киста до 2,5 см, поверхность почек глад-

кая с единичными втяжениями, вид на разрезе 

Рис. 3. Гистологическое исследование биоп-
тата слизистой оболочки двенадцатиперстной 
кишки. ×200. Окраска конго красным. 
Отложения амилоида окрашены кирпично-
красным цветом (*).

Fig. 3. Histological examination of a biopsy 
specimen of the duodenal mucosa. Magnification 
×200. Staining with Congo Red. * indicate the 
brick-red color of the structures.

*

*

*

*
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Рис. 4. Гистологическое исследование тканей. а – дистрофические изменения и очаговая фрагментация 
кардиомиоцитов. Окраска гематоксилином и эозином. ×200; б – отложения амилоида кирпично-красно-
го цвета в миокарде и сосудистой стенке (*). Окраска конго красным. ×200; в – отложения амилоида 
в почке в виде включений кирпично-красного цвета. Окраска конго красным. ×200; г – отложения ами-
лоида в стенке сосудов почки. Окраска конго красным. ×200.

Fig. 4. Tissues histological examination. а – dystrophy and focal fragmentation of cardiomyocytes. 
Hematoxylin and eosin staining. Magnification ×200; б – brick-red amyloid deposits in the myocardium and 
vascular wall (*). Staining with Congo Red. Magnification ×200. в – amyloid deposits in the kidney as the 
brick-red formations. Staining with Congo Red. Magnification ×200. г – amyloid deposits in the wall of the 
kidney vessels. Staining with Congo Red. Magnification ×200.
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с четким разделением на корковый и мозговой 

слой, толщина коркового слоя 0,7 см.

Данные гистологического исследования: 

миокард: межуточный отек, дистрофия кардио-

миоцитов, морфологическая картина амилои-

доза. В почках венозное полнокровие, артерио-

лонефросклероз, дистрофия, морфологическая 

картина амилоидоза, очаговый некронефроз 

(рис. 4).

Патологоанатомический диагноз: первич-

ный амилоидоз с преимущественным пораже-

нием сердца, почек, двенадцатиперстной киш-

ки. Осложнения: рестриктивная кардиомиопа-

тия. Гидроперикард. Двусторонний гидрото-

ракс. Периферические отеки. Хроническое ве-

нозное полнокровие. Мускатный фиброз печени. 

Некротический нефроз. Отек легких и головного 

мозга. Сопутствующие заболевания: атероскле-

роз аорты (2-я степень, III стадия). Хроническая 

ишемия головного мозга. Кистозно-глиозные из-

менения в левой теменно-височной области. 

Стенозирующий атеросклероз артерий головно-

го мозга. Гипертоническая болезнь III стадии. 

Концентрическая гипертрофия миокарда. 

Артериолонефросклероз. Подагра, подагриче-

ский артрит вне обострения. Непосредственная 

причина смерти – отек легких и головного мозга. 

Наблюдение трактуется как совпадение клини-

ческого и патологоанатомического диагнозов.

ОБСУЖДЕНИЕ

Современный алгоритм диагностики 
амилоидоза состоит из трех этапов диагно-
стического поиска [7, 9].

Первый этап: 
определение критериев, 
позволяющих заподозрить амилоидоз
Характерным для амилоидоза сердца 

явля ется несоответствие между тяжестью 
сердечной недостаточности и показателями 
ФВ, что не осталось незамеченным клини-
цистами в нашем наблюдении и направило 
диагностический поиск на выявление при-
чин этого несоответствия, прежде всего, на 
дифференциальную диагностику между ги-
пертрофической кардиомиопатией и ре-
стриктивной кардиомиопатией различного 
генеза. 

Другим несоответствием явились дан-
ные электрокардиографии о низком вольта-
же, в особенности в стандартных отведени-
ях от конечностей, со степенью утолщения 

миокарда, что объясняется замещением 
миофибрилл амилоидными отложениями. 
Более корректно в данном случае говорить 
не о гипертрофии миокарда, а об увеличе-
нии толщины и массы миокарда. У нашего 
пациента изменения очень характерны для 
амилоидоза с наличием псевдоинфарктных 
изменений в виде отсутствия зубца R в пра-
вых грудных отведениях и медленным по-
следующим его нарастанием, смещение 
пере ходной зоны влево.

У данного пациента настораживала так-
же стойкая гипотония после длительного 
анамнеза гипертонической болезни, что 
можно объяснить резким снижением сер-
дечного выброса с уменьшением минутного 
объема кровообращения. На серьезное по-
ражение сердечной мышцы указывает 
и высокий уровень N-концевого предше-
ственника мозгового натрийуретического 
пептида (NT-proBNP).

Основные типы амилоидоза, вызываю-
щие поражение сердца, являются систем-
ными и наличие симптомов поражения 
внутренних органов (почек, печени, желу-
дочно-кишечного тракта), прогрессирую-
щей симметричной дистальной сенсомотор-
ной полинейропатии, двустороннего син-
дрома карпального канала, спонтанного 
разрыва сухожилия бицепса, макроглос-
сии, периорбитальной пурпуры могут слу-
жить клиническими экстракардиальными 
указателями возможности амилоидоза, по-
рой появляющимися раньше симптомов 
кардиомиопатии [2, 10, 11]. Проявление 
амилоидной инфильтрации почек с разви-
тием нефротического синдрома при AL-
амилоидозе наблюдается в 60% случаев 
и является в совокупности с кардиомиопа-
тией наиболее типичным сочетанием пора-
жения внутренних органов, что и имело 
место в нашем клиническом наблюдении.

Несмотря на наличие указанных типич-
ных сочетаний клинических и инструмен-
тальных признаков при данном заболе-
вании, пациентам с амилоидозом сердца, 
осложненным хронической сердечной не-
достаточностью, редко удается своевремен-
но поставить правильный диагноз. 

ЭхоКГ как доступное и информативное 
исследование является ключевым этапом 
диагностического скрининга в выявлении 
подозрительных на амилоидоз признаков. 
В большинстве случаев амилоидоза сердца 
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выявляется утолщение стенок ЛЖ с нали-
чием множественных гиперэхогенных 
включений в виде своеобразной сверкаю-
щей зернистости. Вызывает подозрение на 
амилоидоз утолщение стенок свыше 1,2 см 
без причин для развития гипертрофии, 
а при наличии артериальной гипертензии – 
свыше 1,5 см [10]. Характерным призна-
ком амилоидоза является также наблюдае-
мое у нашего пациента увеличение толщи-
ны стенок ПЖ, утолщение модераторного 
тяжа ПЖ, межпредсердной перегородки 
и створок клапанов сердца. У половины 
паци ентов наблюдается небольшой выпот 
в полости перикарда [10].

Утолщение стенок желудочков сердца 
и других сердечных структур у пациентов 
с амилоидозом сопровождается уменьше-
нием полости желудочков и выраженным 
расширением предсердий, являясь харак-
терным проявлением рестриктивного типа 
наполнения полостей желудочков. Тяжелое 
нарушение диастолической функции по ре-
стриктивному типу проявляется наруше-
нием соотношения пиков Е и А трансмит-
рального кровотока более 2,0. В нашем 
наблю дении соотношение скоростей соста-
вило 6,1, что в дифференциальном плане 
совершенно не характерно для гипертро-
фической кардиомиопатии и указывает на 
рестриктивный характер наполнения поло-
сти ЛЖ. Сложней в этом плане диагности-
ровать проявления ранних стадий инфиль-
трации миокарда амилоидом, когда еще нет 
тяжелой степени диастолической дисфунк-
ции и выявляются нарушение релаксации 
миокарда или псевдонормализационный 
тип диастолической дисфункции [12, 13]. 

Более информативными показателями 
нарушений систолической и диастоличе-
ской функций являются критерии тканево-
го допплера. Использование данной мето-
дики показывает резкое снижение скорости 
пика е' движения как латеральной, так ме-
диальной части ФК МК с выраженным уве-
личением допплеровского показателя – 
Е/е'. Тканевой допплер позволяет провести 
и дифференциальную диагностику с кон-
стриктивным перикардитом, для которого, 
так же как и для рестриктивной кардио-
миопатии, характерен рестриктивный тип 
наполнения желудочков с типичным изме-
нением камер сердца: уменьшенные и нор-

мальные желудочки при значительно увели-
ченных предсердиях. Но при констриктив-
ном перикардите пик е' не только не снижа-
ется при прогрессировании констрикции, 
но и повышается, особенно на уровне меди-
альной части фиброзного кольца. 
Указанные различия объясняются вовлече-
нием в процесс различных слоев миокарда. 
При констриктивном перикардите страдает 
в большей степени субэпикардиальный 
слой миокар да и сращение листков пери-
карда, вызывая нарушение циркулярной и 
радиальной деформации и, в ряде случаев, 
локальные нарушения продольной дефор-
мации [14]. 

При амилоидозе типичными являются 
нарушения продольной деформации мио-
карда, особенно базальных сегментов ЛЖ, 
с сохранением ее значений в области вер-
хушки, что демонстративно выявляется 
при технологии спекл-трекинг и является 
наиболее специфичным критерием амилои-
доза в дифференциальной диагностике 
с другими причинами рестриктивной кар-
диомиопатии [7, 15, 16]. При отсутствии 
данной технологии проявления нарушений 
продольной сократимости миокарда можно 
выявить в импульсном режиме тканевого 
допплера при оценке скорости систоличе-
ского движения ФК МК s', которая в нашем 
наблюдении составила 4 см/с при норме 
более 8 см/с. Еще более доступный способ 
оценки продольной сократимости – опреде-
ление экскурсии ФК МК и ТК. В нашем 
наблюдении экскурсия ФК МК в М-режиме 
(МAPSE) составила 5 мм, а экскурсия ФК 
ТК (ТAPSE) – 11 мм, что указывало на зна-
чительные нарушения систолической 
функ ции не только левого, но и правого 
желудочка.

Характерные изменения миокарда при 
амилоидозе выявляются и при проведении 
магнитно-резонансной томографии в виде 
диффузного или субэндокардиального позд-
него усиления сигнала от ЛЖ и предсердий 
при контрастировании гадолинием. Еще 
более специфичным для амилоидоза при-
знаком является выявление увеличения 
внеклеточного объема на основании Т1-
картирования, которое может ускорить 
поста новку диагноза амилоидоза сердца 
еще до появления явного позднего усиле-
ния гадолинием ЛЖ [17, 18].
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Второй этап: 
подтверждение амилоидоза биопсией 
пораженного органа или тканей 
с возможным поражением
“Золотым стандартом” для подтвержде-

ния амилоидоза является биопсия пора-
женного органа с гистологическим исследо-
ванием с окраской препарата конго крас-
ным и последующим исследованием в по-
ляризованном свете. Окраска конго крас-
ным дает окраску амилоида в красно-кир-
пичный цвет, а в поляризованном свете – 
зеленое свечение за счет эффекта двойного 
лучепреломления, что свидетельствует об 
отложении масс амилоида. 

Чувствительность биопсии миокарда 
приближается к 100%, однако, учитывая 
инвазивность и возможность тяжелых ос-
ложнений при системных формах амилои-
доза, возможна биопсия других часто пора-
жаемых тканей (абдоминальной подкож-
ной жировой клетчатки, подслизистого 
слоя). Мы применили метод биопсии слизи-
стой с захватом подслизистого слоя двенад-
цатиперстной кишки и получили положи-
тельный результат.

Третий этап: 
определение типа амилоидоза
Определение типа белка-предшественни-

ка амилоида является обязательным усло-
вием для проведения специфической тера-
пии, различной в зависимости от типа ами-
лоидоза. 

Предварительное представление о типе 
белка могут дать лабораторные показатели, 
характеризующие плазмоклеточную дис-
кразию, характерную для AL-амилоидоза: 
наличие моноклонального белка сыворотки 
крови и мочи и повышение уровня свобод-
ных легких цепей иммуноглобулинов по 
соотношению каппа/лямбда в сыворотке 
крови, увеличение количества плазматиче-
ских клеток в миелограмме [15].

Для выявления ATTR-амилоидоза реко-
мендуется использование сцинтиграфии 
с 99mTc-пирофосфатом и 99mTc-3,3-дифос-
фоно-1,2-пропанодикарбоновой кислотой 
(99mTc-DPD), при которой при наличии ами-
лоидоза определяется диффузное и интен-
сивное поглощение радиоизотопа миокар-
дом, равное или большее по интенсивности, 
чем поглощение ребрами [2, 15]. Тем не 
менее в дифференцировании типов амилои-

доза этот метод диагностики не абсолютен, 
поскольку 5–10% положительных резуль-
татов сцинтиграфии (накопление 2–3-й сте-
пени) обусловлены AL-амилоидозом [2, 19].

Нами было проведено исследование на 
мутацию гена транстиретина (диагностика 
TTR-амилоидоза), которая дала отрица-
тельный результат. Ценность этой методи-
ки заключается в дифференциации типа 
ATTR-амилоидоза (генетическая, вариант-
ная форма ATTRv или дикий ATTRwt), 
а также она используется как инструмент 
прогнозирования течения заболевания 
и генетического прогноза относительно 
кровных родственников пациентов. 

Учитывая анализ течения заболевания, 
сочетание с поражением почек, относитель-
но молодой возраст пациента в сравнении 
с типичным проявлением ATTR-амилоидоза 
дикого типа, наиболее возможным типом 
амилоидоза в нашем клиническом наблю-
дении был AL-амилоидоз. Гистологическая 
картина также более типична для AL-
амилоидоза, для которого характерно диф-
фузное отложение амилоидных масс в ин-
терстиции и в стенке сосудов, в то время 
как для ATTR-амилоидоза характерен оча-
говый вариант отложения амилоида в ин-
терстиции без депозитов в сосудистой стен-
ке. Кроме того, было обнаружено, что боль-
ные с AL-амилоидозом имеют большее ко-
личество амилоида в сравнении с ATTR. 
Описанная морфологическая структура 
может  объяснить гораздо лучший прогноз у 
больных с транстиретиновым амилоидозом 
по сравнению с AL-амилоидозом [20–22].

Наиболее точными методами типирова-
ния амилоидоза являются иммуногистохи-
мический с применением антисывороток 
к основным типам амилоидного белка и, 
особенно, масс-спектрометрия [7]. Данные 
методики нам были недоступны, и плани-
ровалось консультирование по определе-
нию типа амилоидоза и по лечению пациен-
та в специализированном центре, которое 
мы не успели провести из-за смерти паци-
ента. К сожалению, мы имели дело с позд-
ней диагностикой быстропрогрессирующе-
го тяжелого амилоидоза сердца. Данное за-
болевание имеет множество масок других 
нозологических форм с сердечной недоста-
точностью и трудно диагностируется. От по-
явления первых симптомов поражения 
сердца при AL-амилоидозе до летального 
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исхода проходит от полугода до года [9]. 
При опросе 530 пациентов с амилоидозом 
сердца оказалось, что у 37,1% респонден-
тов диагноз амилоидоза был установлен не 
ранее чем через год после появления на-
чальных симптомов [12]. 

Отсутствие изначальной настороженно-
сти врачей в отношении амилоидоза сердца 
приводит к его достаточно быстрому про-
грессированию и существенно ухудшает 
прогноз. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

ЭхоКГ, находясь на первой линии кли-
нического обследования пациентов с ами-
лоидозом сердца, обладает возможностью 
выявлять как общие для рестриктивных 
кардиомиопатий признаки тяжелой диа-
столической дисфункции, так ряд неспеци-
фичных, но очень характерных признаков, 
позволяющих заподозрить амилоидоз 
и стимулировать дальнейшее обследование 
пациента. Важен комплексный и мульти-
модальный подход к диагностике амилои-
доза, при котором оцениваются не отдель-
ные диагностические критерии, а проводят-
ся анализ и сопоставление клинико-лабора-
торных данных, ЭхоКГ и других инстру-
ментальных исследований. Представленное 
клиническое наблюдение еще раз демон-
стрирует необходимость повышения инфор-
мированности и настороженности врачей 
различных специальностей в отношении 
амилоидоза и ведущую роль ЭхоКГ на на-
чальном этапе диагностического поиска.
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The article presents a clinical case of severe cardiac amyloidosis, confirmed by life-time histological 

examination and autopsy data. Data from the clinical, instrumental, and complete echocardiographic 

examinations of the patient are presented. The stages of the multimodal algorithm of amyloidosis diag-

nosis are discussed in this example: the criteria suspicious for cardiac amyloidosis; histological exami-

nation for diagnosis confirmation; and the and the determination of the amyloidosis type in the aspect 

of pathogenetic therapy, which is different for the main (AL- and ATTR) types of amyloidosis. The 

main attention is paid to the discrepancy between some clinical manifestations and the results of 

instrumental examinations suspicious for cardiac amyloidosis. The echocardiographic criteria for dif-

ferential diagnosis of amyloidosis and other conditions associated with heart failure, hypertrophic 

cardiomyopathy, and constrictive pericarditis are described. Echocardiography is the main key to the 

difficult diagnosis of amyloidosis and plays a decisive role in the first stage of the diagnostic search.
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