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Резюме __________________________________________________________________________________________________ 

В статье обсуждаются результаты обследования 63-летней женщины, госпитализи-

рованной с хронической сердечной недостаточностью на фоне кардиомиопатии не-

уточненного генеза. За три месяца до госпитализации пациентки при проведении 

биопсии слизистой оболочки прямой кишки были выявлены отложения амилоида. 

Для установления причины кардиомиопатии был проведен ряд диагностических 

тестов.

По данным эхокардиографии полости левой половины сердца расширены, наруше-

на локальная сократимость миокарда левого желудочка и произошла его концен-

трическая гипертрофия.

При магнитно-резонансной томографии выявлены признаки рестриктивной кардио-

миопатии, которые проявлялись нарушением локальной сократимости миокарда 

желудочков и их систолической дисфункцией без расширения полостей сердца. При 

исследовании с контрастным усилением обнаружено распространенное субэндо-

кардиальное, субэпикардиальное, очаговое интрамуральное накопление контраст-

ного вещества в миокарде левого желудочка, а также в стенках правого желудочка, 

предсердий, структурах предсердно-желудочковых клапанов. Диагностирован дву-

сторонний гидроторакс и перикардиальный выпот.

В биоптате костного мозга обнаружено присутствие 2,5% клональных плазматиче-

ских клеток. Получен отрицательный результат анализа крови на генодиагностику 

ATTR-амилоидоза. Уровни маркеров сердечного поражения тропонина и NTproBNP 

составили 181 нг/л и 6689 нг/мл соответственно.

Полученные результаты диагностических тестов доказывают, что причиной кардио-

миопатии, которая привела к хронической сердечной недостаточности, является AL-

амилоидоз. 
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Abstract __________________________________________________________________________________________________ 

In this report, we present a clinical case of a 63-year-old female patient with chronic heart 

failure (CHF) due to cardiomyopathy of unknown origin whose rectal biopsy revealed 

amyloid deposits 3 months before hospitalization. Some diagnostic tests were performed 

to determine the cause of cardiomyopathy.

According to echocardiography, left heart chambers were dilated, local contractility of the 

left ventricular myocardium was impaired and its concentric hypertrophy has occurred.

Cardiac magnetic resonance imaging revealed signs of restrictive cardiomyopathy, 

which were manifested by impaired local contractility of the ventricles and their systolic 

dysfunction without dilatation of the heart chambers. A contrast-enhanced study revealed 

spread subendocardial, subepicardial and focal intramural late gadolinium enhancement 

in the walls of the heart chambers and atrioventricular valves. Bilateral hydrothorax and 

pericardial eff usion were diagnosed.

The bone marrow biopsy revealed the presence of 2.5% clonal plasma cells. A genetic 

blood testing did not fi nd genetic change known to cause hereditary transthyretin 

amyloidosis (ATTR amyloidosis). Levels of cardiac biomarkers troponin and NPproBNP 

were 181 ng/L and 6689 ng/ml, respectively.

Keywords: cardiac amyloidosis, cardiomyopathy, chronic heart failure, magnetic 

resonance imaging, local myocardial contractility

_________________________________________________________________________________________________
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  ВВЕДЕНИЕ
Амилоидоз (амилоидная дистрофия) представляет собой группу заболеваний, 

которые характеризуются внеклеточным отложением специфического гликопро-

теида (амилоида) [1].

В зависимости от белка-предшественника амилоида в настоящее время выделя-

ют около 36 типов амилоидоза [1, 2]. В практической медицине чаще всего встре-

чается два типа заболевания [3]. Первичный амилоидоз (AL-амилоидоз) обусловлен 

избыточной продукцией плазматическими клетками или В-лимфоцитами монокло-

нальных легких цепей иммуноглобулина (immunoglobulin-light-chain), которые на-

капливаются внеклеточно [1]. Вторичный амилоидоз (реактивный, АА-амилоидоз) 

сопровождается агрегацией сывороточного амилоида А (SAA, serum amyloid A)  – 

быстро реагирующего маркера острой фазы воспаления.

При системном поражении амилоидные отложения присутствуют в нескольких 

органах (например, сердце, печень, почка, кожа, глаз, легкое, нервная система). Ло-

кальная форма амилоидоза сопровождается накоплением гликопротеида в одном 

органе [4]. 

Амилоидоз чаще всего диагностируется в пожилом возрасте. В возрасте старше 

65 лет заболевание встречается у 15% людей, тогда как старческий амилоидоз (воз-

растная группа старше 85 лет) имеет практически 100%-ное распространение [5]. 

По данным Bustamante & Zaidi [3], частота новых случаев AL-амилоидоза в западных 

странах составляет 1 случай на 100 000 в год, а в США ежегодно диагностируется от 

1275 до 3200 новых случаев. Амилоидоз считается «сложным диагнозом» и встреча-

ется значительно чаще, чем диагностируется [3, 6].

Амилоидоз сердца, сопровождавшийся инфильтративной/рестриктивной кар-

диомиопатией, является редким заболеванием, которым страдают менее чем 5 че-

ловек на 10 000 населения [7, 8]. Наиболее распространенным типом амилоидоза с 

вовлечением сердца является AL-амилоидоз, реже встречается транстиретиновый 

(ATTR) амилоидоз (15–25%) и АА-амилоидоз (2–7%) [1, 7].

Учитывая гетерогенность поражения различных органов и систем при амило-

идозе средний срок постановки диагноза составляет от 6 месяцев до года от мо-

мента появления первых симптомов [9]. Вовлечение в процесс сердца является 

основным прогностическим фактором и ведущей причиной смерти пациентов 

с амилоидозом [10].

В статье обсуждаются результаты клинико-лабораторного обследования 63-лет-

ней женщины, госпитализированной с кардиомиопатией неуточненного генеза, под-

твердившие диагноз амилоидоза сердца.

  КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Пациентка Т., 63 года, находилась на стационарном лечении в кардиологическом 

отделении 6-й ГКБ с 06.09.23 по 27.09.23. Направлена районной поликлиникой для 

уточнения диагноза «Кардиомиопатия неуточненного генеза. Амилоидоз? Миелом-

ная болезнь?».

Жалобы при поступлении на одышку и отеки нижних конечностей. Болеет на про-

тяжении года. Консервативное лечение (прием диуретиков, ингибиторов ангиотен-

зин-превращающего фермента, бета-блокаторов, ивабрадина и антиагрегантов) не 

привело к положительной динамике. В июне при проведении биопсии слизистой 
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оболочки прямой кишки были выявлены отложения амилоида и слабая экспрессия 

амилоида А.

При поступлении в стационар перкуторно границы сердца расширены, тоны 

сердца приглушены, пульс 85 ударов в минуту, артериальное давление (АД) 

110/70 мм рт. ст., частота дыхания 19–20 в минуту. Дыхание везикулярное, ослаблен-

ное в нижних отделах правого легкого; SpO2 95%. Выявлены выраженные отеки ниж-

них конечностей.

Результаты иммуногематологического исследования биоптата костного мозга: 

иммунофенотипически обнаружено присутствие 2,56% клональных плазматиче-

ских клеток с фенотипом CD45- CD138+ CD38bright+ CD19- CD56+ CD27dim+ CD81- 

CD117+ CD28+- су lambda+ (референсное значение 2–3% плазмоцитов).

Рентгенография органов грудной клетки: размеры сердца увеличены за счет 

левого желудочка (ЛЖ). Диффузный пневмосклероз. Правосторонний гидроторакс 

(уровень жидкости достигает 4-го ребра).

При электрокардиографии ритм сердца синусовый, умеренная тахикардия. SI-

SII-SIII-тип электрической оси сердца. Неполная блокада правой ножки пучка Гиса. 

Перегрузка правого желудочка (ПЖ). Диффузные изменения миокарда.

По данным эхокардиографии (ЭхоКГ) полость левого предсердия расшире-

на, индексированный объем равен 37,2 мл/м2; полость ЛЖ также расширена, от-

мечается его концентрическая гипертрофия. Нарушена локальная сократимость 

ЛЖ; глобальная сократительная функция миокарда составила 54% по Симпсону. 

ПЖ также гипертрофирован. Амплитуда систолического движения кольца трехствор-

чатого клапана (TAPSE) равна 13 мм; среднее давление в легочной артерии (ДЛА) 

24 мм рт. ст., систолическое ДЛА – 36 мм рт. ст., функциональное изменение площади 

(ФИП) ПЖ составило 36%. В полости перикарда определялась дополнительная жид-

кость в объеме около 150 мл, в правой плевральной полости – 1300 мл, в левой плев-

ральной полости – 300 мл.

Результаты перфузионной сцинтиграфии: при визуализации миокарда выявлены 

признаки первичной ишемии в боковой стенке ЛЖ. Перфокальная картина началь-

ной площади ишемизации миокарда в бассейнах венечных артерий составила: right 

coronary artery – 0%, left circumfl ex – 11%, left anterior descending – 0%. Риск ближай-

ших коронарных событий при данных ишемических нарушениях маловероятен.

По данным магнитно-резонансной томографии (МРТ) сердца имеет место утол-

щение миокарда ЛЖ (толщина стенок до 14 мм; табл. 1) и ПЖ (толщина стенки до 

8 мм); утолщение межпредсердной перегородки до 8 мм и сосочковых мышц 

(рис. 1). В кинопоследовательностях определялось нарушение локальной сократи-

мости миокарда ЛЖ (гипокинез большинства сегментов желудочка – 11 из 16, индекс 

локальной сократимости – 1,69) и ПЖ, систолическая дисфункция обоих желудочков 

(фракция выброса составила 44% и 32% соответственно) без расширения полостей 

сердца (табл. 2). 

С целью оценки тканевых характеристик кардиальных структур было выполнено 

нативное и постконтрастное T1-картирование, а также Т2-картирование. Обнаруже-

но диффузное повышение цифр Т1-релаксометрии (до 1270 мс) и Т2-релаксометрии 

(до 60 мс), внеклеточный объем (ECV, расчетный показатель) составил 70%  – МР-

признаки выраженного расширения межклеточных пространств за счет накопления 

патологического субстрата и отека миокарда (рис. 2).

Амилоидоз сердца: случай из практики
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Рис. 1. МРТ сердца пациентки Т., 63 года. Изображения сердца в кинопоследовательностях в 
конечно-диастолическую фазу сердечного цикла: а – четырехкамерная проекция; b – короткая 
ось сердца. Стрелками указано утолщение стенок левого и правого желудочков
Fig. 1. Cardiac MRI scans of 63-year-old female patient. Cine-images of the heart, end-diastolic phase: 
a – four-chamber view; b – short axis view. The arrows indicate thickening of the ventricular walls

Рис. 2. МРТ сердца пациентки Т., 63 года: а – нативное Т1-картирование сердца, короткая ось; 
b – Т2-картирование сердца, короткая ось. Цифрами отмечены значения Т1- и Т2-релаксации 
миокарда в средних перегородочных сегментах левого желудочка
Fig. 2. MRI scans of 63-year-old female patient: a – native T1-mapping, short axis; b – T2-mapping, short 
axis. The numbers indicate the T1- and T2-mapping values in the middle septal segments of the left 
ventricle

a

a

b

b

После введения контрастного препарата (гадобутрол, 0,15 ммоль/кг массы тела) 

в отсроченную фазу сканирования определялось распространенное субэндокарди-

альное, субэпикардиальное, очаговое интрамуральное накопление контрастного 

вещества в миокарде ЛЖ, сосочковых мышцах, миокарде ПЖ, стенках предсердий, 
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структурах предсердно-желудочковых клапанов (рис. 3). Также выявлен двусторон-

ний гидроторакс (объемом около 1500 мл в правой плевральной полости и 400 мл в 

левой плевральной полости) и гидроперикард. 

Показатель шкалы QALE (Query Amyloid Late Enhancement)  – полуколичествен-

ный индекс измерения степени амилоидной нагрузки в обоих желудочках, опреде-

ляемый по отсроченному контрастному усилению, составил 12 баллов, что в сово-

купности с высокими значениями Т1- и Т2-времени релаксации, а также относитель-

но сохраненной фракцией выброса ЛЖ, наличием плевральных и перикардиального 

выпотов позволяет предположить у пациентки AL-амилоидоз. 

При ультразвуковом исследовании органов брюшной полости определялись 

диффузные изменения печени и киста ее правой доли, диффузные изменения под-

желудочной железы и паренхимы обеих почек, асцит. 

Результаты лабораторных исследований: СРБ 28,02 мг/л (референсное значение 

0–6 мг/л); общий белок 57 г/л (референсное значение 65–87 г/л). В общем анализе 

крови отклонений от референсных значений не выявлено.

Билирубин прямой 9,3 мкмоль/л (референсное значение 0,53–5,1 мкмоль/л), 

билирубин общий  – 44,4 мкмоль/л (референсное значение 5–21 мкмоль/л); гам-

ма-глутамилтранспептидаза 90 Е/л (референсное значение 0–37 Е/л); щелочная 

фосфатаза 176 Е/л (референсное значение 45–122 Е/л). Липидограмма: липопроте-

иды высокой плотности 0,83 ммоль/л (референсное значение 0,91–1,91 ммоль/л), 

липопротеиды низкой плотности 4,51 ммоль/л (референсное значение 1,52–3,55 

Таблица 1 
Толщина миокарда (мм) ЛЖ по сегментам
Table 1
Left ventricular myocardial thickness (mm) by segments

Толщина миокарда ЛЖ Базальный Средний Верхушечный

Передний 12 10 6

Переднеперегородочный 14 14 Перегородочный

Нижнеперегородочный 10 13 7

Нижний 11 8 4

Нижнебоковой 10 10 Боковой

Переднебоковой 10 8 6

Таблица 2 
Показатели функции и объемов полостей ЛЖ и ПЖ 
Table 2
Indicators of the left and right ventricular volumes and function

Показатель ЛЖ ПЖ

ФВ, % 44 32

КДО, мл 83 82

иКДО, мл/м2 46 46

КСО, мл 46 56

иКСО, мл/м2 26 31

УО, мл 37 26

СВ, л/мин 2,57 1,8

СИ, л/мин/м2 1,44 1

Амилоидоз сердца: случай из практики
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ммоль/л), липопротеины очень низкой плотности 0,52 ммоль/л (референсное зна-

чение 0,3–0,45 ммоль/л); коэффициент атерогенности 5,361 (референсное значение 

2–3); общий холестерин 5,28 ммоль/л (референсное значение 3,6–5,17 ммоль/л). Уро-

вень тропонина I 0,05 нг/мл (референсное значение 0–0,05 нг/мл). В моче обнару-

жен белок в количестве 1,12 г/л (референсное значение менее 0,033 г/л). Уровень 

натрийуретического пептида (NTproBNP) составил 1112 пг/мл (референсное значе-

ние 0–100 пг/мл).

Клинический диагноз, сформулированный в кардиологическом отделении 

6-й ГКБ: «Системный амилоидоз. Кардиомиопатия. Недостаточность митрально-

го клапана с регургитацией 2-й степени, трехстворчатого клапана с регургитацией 

Рис. 3. МРТ сердца пациентки Т., 63 года. Изображения отсроченного контрастного усиления: 
а – короткая ось сердца; b – четырехкамерная проекция; c – двухкамерная проекция. Стрелками 
указаны участки накопления контрастного препарата в миокарде желудочков, стенках 
предсердий; ПП – правое предсердие, ЛП – левое предсердие; ПЖ – правый желудочек; ЛЖ – 
левый желудочек
Fig. 3. MRI scans of 63-year-old female patient; the late gadolinium enhancement images: a – short 
axis; b – four-chamber view; c – two-chamber view. The arrows indicate the areas of late gadolinium 
enhancement in the walls of the heart chambers: right atrium, left atrium; right ventricle; left ventricle

a b

c
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2–3-й ст. Легкий стеноз аортального клапана (площадь эффективного отверстия = 

1,6 см2). Диастолическая дисфункция левого желудочка 1-го типа. Неполная блока-

да правой ножки пучка Гиса. Суправентрикулярная экстрасистолия. Хроническая 

сердечная недостаточность ФК 4, Н2Б. Двухсторонний гидроторакс. Асцит. Гидро-

перикард. Вторичная нижнедолевая пневмония справа ДН1. Внутрипеченочный 

холестаз. Дислипидемия. Кисты правой доли печени. Гипотиреоз медикаментозно 

компенсированный».

Лечение включало назначение фуросемида, цефтриаксона, торасемида, спиро-

нолактона, карведилола, рамиприла, ацетилсалициловой кислоты, левотироксина 

натрия, метопролола тартрата.

Для уточнения диагноза и продолжения лечения пациентка была переведена в 

РНПЦ «Кардиология». В центре дополнительно к выполненным раннее исследова-

ниям были проведены иммунофиксация белков сыворотки крови (моноклональный 

компонент не выявлен) и анализ крови на генодиагностику ATTR-амилоидоза (Genetic 

testing for ATTR amyloidosis) с отрицательным результатом. Уровень NTproBNP соста-

вил 6689 пг/мл; уровень тропонина I – 133 нг/л (референсное значение 0–29 нг/л). 

С целью исключения поражения коронарных артерий и оценки потенциальной 

возможности увеличения инотропного резерва миокарда была выполнена корона-

рография, по результатам которой критического стенозирования коронарных ар-

терий выявлено не было. Также на этапе госпитализации было зафиксировано два 

эпизода асистолии, в связи с чем пациентке был имплантирован электрокардио-

стимулятор (Vitatron Q70 DR MRI). Принимая во внимание ФВ ЛЖ = 45% по Simpson, 

ФИП ПЖ = 27% при отсутствии значимой недостаточности / стеноза клапанного аппа-

рата сердца при отсутствии коронарной патологии, ортотопическая трансплантация 

сердца и альтернативные кардиохирургические методы лечения в период текущей 

госпитализации пациентке показаны не были. На амбулаторном этапе пациентке 

был рекомендован прием торасемида, спиронолактона, метопролола сукцината, эм-

паглифлозина, розувастатина, ацетилсалициловой кислоты в кишечнорастворимой 

оболочке, а также курсовой прием нефро-, гастро- и гепатопротекторов. 

  ОБСУЖДЕНИЕ
Амилоидная кардиомиопатия – важная и недостаточно изученная причина сер-

дечной недостаточности и сердечных аритмий, особенно у пожилых людей [11]. Диа-

гноз ставится на основании совокупности результатов инструментальных методов 

обследования пациента, клинических лабораторных анализов, а также данных па-

тогистологического и иммуногистохимического исследования тканевого биоптата 

(в данном клиническом случае – эпителия прямой кишки). Современный неинвазив-

ный диагностический алгоритм, применяемый для ранней диагностики поражения 

миокарда на примере транстиретиновой амилоидной кардиомиопатии представлен 

в обзоре Т.Г. Вайханской [6].

В рассмотренном клиническом случае была выявлена низковольтная ЭКГ, жизне-

угрожающие нарушения проводимости сердца. При трансторакальной ЭхоКГ заре-

гистрировались снижение глобальной сократительной функции миокарда, концен-

трическая гипертрофия ЛЖ с умеренным снижением его локальной сократимости, 

а также утолщение створок митрального и трехстворчатого клапанов с наличием 

умеренной регургитации. Перечисленные признаки характерны для амилоидной 
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кардиомиопатии [2, 12, 13]. Кроме того, на ЭхоКГ были выявлены характерные для 

амилоидоза сердца нарушения диастолической функции миокарда ЛЖ по рестрик-

тивному типу [7], которые также подтверждены результатами МРТ сердца. Рестрик-

тивная кардиомиопатия имела следствием развитие сердечной недостаточности, 

проявившейся клинически наличием отеков мягких тканей нижних конечностей, ре-

цидивирующим двухсторонним гидротораксом, гидроперикардом, асцитом и одыш-

кой при минимальной физической нагрузке, одышкой. 

У пациентов с амилоидозом обычно повышены уровни тропонина Т/I и 

N-концевого предшественника мозгового натрийуретического фактора (NT-proBNP) 

[2, 14, 15]. NT-proBNP более 1800 нг/л, тропонин Т/I более 0,025 нг/мл являются не-

специфичными, но самыми информативными на сегодняшний день показателями 

тяжести амилоидоза сердца [1].

Для подтверждения диагноза амилоидоза обычно используется гистологиче-

ский метод  – обнаружение отложений амилоида в биоптатах тканей [16]. Чувстви-

тельность метода составляет 85%. В описанном случае амилоид был обнаружен 

в биоптате слизистой оболочки прямой кишки. 

В клинической практике встречаются случаи амилоидоза сердца, ассоциирован-

ные с миеломной болезнью (множественная миелома (ММ)) [17, 18]. Считается, что 

вторичный системный амилоидоз является одним из осложнений ММ [19], т. к. при 

этом заболевании аномальные клоны плазматических клеток костного мозга проду-

цируют амилоидогенные иммуноглобулины [20].

В описанном клиническом случае миеломная болезнь была исключена на осно-

вании отсутствия повреждения органов-мишеней (критериев CRAB), которые про-

являются гиперкальциемией (более 11,5 мг/дл); почечной недостаточностью (креа-

тинин >177 мкмоль/л), анемией (гемоглобин <100 г/л) и поражениями костей [18]. 

Кроме того, в биоптате костного мозга у пациента было выявлено менее 10% плазма-

тических клеток.

Учитывая все результаты клинико-лабораторных и инструментальных методом 

исследования, в частности отрицательный результат анализа крови на генодиагно-

стику ATTR-амилоидоза, данные МРТ сердца, а также отсутствие моноклонального 

компонента сыворотки крови, с высокой вероятностью можно утверждать, что в 

данном клиническом случае имел место системный AL-амилоидоз с преимуществен-

ным поражением сердца.

  ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Чаще всего хроническая сердечная недостаточность является следствием сер-

дечно-сосудистых и эндокринных заболеваний, а также наследственных и приобре-

тенных кардиопатий. При хронической сердечной недостаточности неясной этио-

логии, наличии низкого вольтажа зубцов ЭКГ, нарушении сердечного ритма и про-

водимости в сочетании с отсутствием положительной динамики медикаментозной 

терапии следует проводить скрининг на амилоидоз. По данным ЭхоКГ и МРТ сердца 

с гадобутролом регистрируются признаки рестриктивной кардиомиопатии со сни-

жением глобальной сократительной функции миокарда, концентрической гипер-

трофией ЛЖ и нарушением его локальной сократимости. Подтверждением диагноза 

амилоидоза является обнаружение отложений амилоида в биоптатах тканей.
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Ранняя диагностика позволяет обеспечить максимальную эффективность до-

ступных методов лечения.

_________________________________________________________________________________________________
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