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ВИПАДОК	ІЗ	ПРАКТИКИ

Амилоидозссинтезомлегкихцепейамилоидаявляетсяредкимифатальнымзаболеванием,длякоторогонетодобренных
методовлечения.Упациентовсамилоидозомлегкиецепиамилоиданакапливаютсяворганах,чтоприводиткорганнойнедо-
статочности,котораяособеннопрогностическисерьезна,когдавпроцессвовлеченосердце.Диагностиказаболеваниясложна
ивомногомзависитотзнанияврачамиданнойпатологии.Онавключаетметодывизуализации:компьютернаятомографияи
магнитно-резонанснаятомографиясконтрастированием,суррогатныемаркерыповреждения(мозговойнатрийуретический
пептид—NT-proBNP)ибиопсиюсиммуногистохимическимисследованием.Успешныхметодовлечениянаданныймомент
не существует. Тем не менее, часто используемые варианты лечения, такие как высокодозовая химиотерапия в сочетании
странсплантациейаутологичныхстволовыхклеток,комбинацияалкилирующихагентовистероидов,ингибиторыпротеасо-
мыи/илииммуномодулирующиелекарственныесредства,могутуменьшитьпродукциюбелка—предшественникаамилоида
плазматическимиклетками.

Ключевые слова:  кардиомиопатии, рестриктивная кардиомиопатия, системный амилоидоз, кардиальный амилоидоз,
магнитно-резонанснаятомография.

Появление симптомов декомпенсированной
сердечной недостаточности (СН) у молодых

пациентовбезпредшествующегоанамнезаартери-
альнойгипертензии,ишемическойболезнисердца,
тромбоэмболиилегочнойартерии,пораженийкла-
панного аппарата сердца всегда ставит перед кли-
ницистами вопрос о причинах, вызвавших разви-
тие этого состояния. Диагностический поиск
с использованием таких доступных методов, как
эхокардиография(ЭхоКГ)иэлектрокардиография
(ЭКГ), приводит к подтверждению или исключе-
нию дилатационной кардиомиопатии (КМП) со
сниженной фракцией выброса (ФВ) левого желу-
дочка (ЛЖ) и выраженной дилатацией полостей

сердца, а также гипертрофической КМП с сохра-
неннойФВЛЖивыраженной,частоасимметрич-
ной, гипертрофией стенок ЛЖ. Нечастой, но воз-
можной причиной СН может оказаться рестрик-
тивная КМП со значимой диастолической дис-
функцией по рестриктивному типу при сохранен-
ной сократимости ЛЖ, возникшая вследствие
инфильтрации сердечной мышцы аномальными
веществами. Примером таких инфильтративных
КМПможетбытьамилоидозсердца.

Термин«амилоидоз»используютдляобозначе-
ния группы заболеваний, характеризующихся
мультисистемным отложением нерастворимых
фибриллярныхбелков,известныхкакамилоидные
фибриллы. Современная классификация амилои-
доза основана на определении разновидности
самогоамилоидногобелкаивключаетдо31нозо-
логии.Наиболеераспространеннымиклинически-
ми типами амилоидоза являются амилоидоз лег-
кихцепейλ(лямбда)иκ(каппа)(AL),вторичный
амилоидоз при хронических заболеваниях, таких
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ТГ—тригліцериди,ЛПВГ—ліпопротеїнивисокоїгустини,ЛПДНГ—ліпопротеїнидуженизької
густини,ЛП—лівепередсердя,
ПП—правепередсердя,КДР—кінцеводіастолічнийрозмір,ЗС—заднястінка,МшП—
міжшлуночковаперегородка.

как ревматоидный артрит, амилоидоз, связанный
с мутацией транстиретина, наследственной или
приобретенной (ATTR), и старческий системный
амилоидоз(ССА)[3,14,21].

ЧастотаAL-амилоидоза,которыйотносяткнаи-
болееагрессивнымформамзаболевания,составля-
ет1—20на1млнчеловеквгод.Поражениесердца
развивается у 50% пациентов и ассоциируется
снеблагоприятнымпрогнозом:средняяпродолжи-
тельность жизни пациентов с СН доходит до 4
месяцев,безнее—до2лет[7,20].

Кардиальное внеклеточное отложение амилои-
да приводит к нарушению как сократимости сер-
дечной мышцы, так и функции проводимости
ипоражениюкоронарногорусла.Всовокупности
эти процессы завершаются «галопирующе» про-
грессирующейсистолическойдисфункцией[22].

Инфильтрация амилоидом стенок миокарда
приводит к их значимому утолщению, часто до
18—20мм,вследствиечегонарушаетсярасслабле-
ние и повышается диастолическое давление
в полостях, с диастолической дисфункцией по
рестриктивномутипу[5,12,13].

Вовлечение в процесс синоатриального (СА)
иатриовентрикулярного(АВ)узловиножекпучка
Гисаможетпроявлятьсянарушениямиразнойсте-
пени выраженности. Нередко развиваются желу-
дочковыеаритмии[10].

Прогрессирующая амилоидная инфильтрация
приводит к поражению дистальных коронарных
артерий и микроциркуляторных ишемических
расстройств с повреждением миокардиоцитов
идиффузнымкардиальнымфиброзом.Иногдана
ЭКГопределяюттакназываемыеинфарктоподоб-
ныеизменения[19].

Самымичастымиклиническимипроявлениями
кардиального амилоидоза являются симптомы
СН: прогрессирующая одышка и снижение толе-
рантностикфизическойнагрузке,какпроявление
левожелудочковойнедостаточности,иотекиноги
гепатомегалия,каксимптомыправожелудочковой
недостаточности. Характерным для AL-амилои-
доза является практически одновременное разви-
тие бивентрикулярной СН [18]. Нарушения про-
водимости вплоть до полной АВ-блокады
клиническипроявляютсясинкопальнымисостоя-
ниями. Редко развивается клиническая картина
типичной стенокардии или острого коронарного
синдромасповышениемуровнясердечныхтропо-
нинов, но без значимых окклюзий крупных эпи-
кардиальных коронарных артерий по данным
ангиографии[4,8,11].

Диагностикаамилоидозавсегдасложна,таккак
нетпрактическиникакихспецифическихдляэтого
заболевания диагностических скрининговых
тестов, особенно на начальных стадиях процесса.
Патогномоничных ЭКГ-признаков амилоидоз не
имеет и чаще представлен низковольтной ЭКГ-

картинойлибоинфарктасзубцомQ,либоAВ-или
СА-блокад, реже фибрилляции предсердий или
желудочковойтахикардии[17].

НараннихстадияхзаболеванияЭхоКГ-призна-
ков амилоидоза также нет: размеры стенок, поло-
стей нормальные, систолическая функция сохра-
нена. Полезным для клиницистов может быть
быстрое, буквально за недели, месяцы развитие
ЭхоКГ-признаков поражения миокарда: значимое
увеличение толщины стенок обоих желудочков,
нормальный или уменьшенный размер полости
ЛЖ,расширениеобоихпредсердийссохраненной
фракциейвыбросаЛЖ[24].

Большими диагностическими возможностями
обладает магнитно-резонансная томография
(МРТ),котораяявляетсянеинвазивным,неопера-
тор-зависимым методом, позволяющим исследо-
вать сердце в разных проекциях и более точно
оценить нарушения его функции и структуры,
характерные непосредственно для амилоидной
КМП. Специфическим признаком кардиального
амилоидозанаМРТ-исследованииявляетсяутол-
щение стенок желудочков, и особенно утолщение
межпредсерднойперегородки(МПП)исвободной
стенки правого предсердия (ПП). Важную роль
в МРТ-диагностике амилоидоза сердца играет
определениепозднегонакопленияконтрастамио-
кардом, присущее только данной патологии. Гло-
бальный, диффузный субэндокардиальный тип
накопления контрастного средства соответствует
распределению амилоидного белка в межклеточ-
номпространстве.Очаговыйтипнакоплениякон-
траста встречается редко. К тому же одним из
важнейшихпризнаковамилоидозасердцаявляет-
сяневозможностьобнулениясигналаотмиокарда
послевведенияконтрастногопрепарата[24].

Золотымстандартомдиагностикисчитаютэндо-
миокардиальнуюбиопсию,чувствительностькото-
ройдостигает100%[1,6].Приусловиимультиси-
стемного повреждения может быть проведена
биопсия не только миокарда, что технически не
всегдадоступно,ноислизистойщекииликишки.
Важным для идентификации подвида амилоида
является не только окрашивание конго красным,
но и иммуногистохимическое исследование
(ИГХИ)наприсутствиелегкихцепейамилоида.

Примером такого диагностического поиска
являетсянашклиническийслучай.

Пациентввозрасте54годапоступилвкардио-
логическое отделение Александровской клиниче-
скойбольницыг.Киевасжалобаминаодышкупри
малейшей физической нагрузке, переходящую
вудушьевгоризонтальномположении,массивные
отекинаногах,увеличениеживотавобъеме.

Изанамнезазаболевания:считаетсебябольным
6 месяцев до госпитализации, когда появилась
одышка при нагрузке, слабость, снизилась толе-
рантность к физической нагрузке. Через месяц
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отметил появление отеков нижних конечностей.
По данным ЭхоКГ от 14 сентября 2016 г.: размер
левогопредсердия—4,2см,ЛЖ—конечнодиасто-
лическийобъем(КДО)104мл,конечносистоличе-
скийобъем(КСО)50мл,ФВЛЖ51%,толщина
заднейстенкиЛЖ1,2см,толщинамежжелудочко-
вой перегородки (ТМЖП) 1,2см — умеренная
концентрическаягипертрофия,сократимостьуме-
ренноснижена,умереннаямитральнаярегургита-
ция,легочнаягипертензия45 ммрт.ст.ВНацио-
нальноминститутесердечно-сосудистойхирургии
им.Н.М.Амосовабылпоставлендиагноз«идиопа-
тическаякардиомиопатия:умереннаянедостаточ-
ность митрального клапана; умеренная легочная
гипертензия;СНІІАстадииссохраненнойсисто-
лической функцией ЛЖ, III функциональный
класс». Проведенное лечение — торасемид, бисо-
пролол,«Мексикор»,глутаргин—привелокнеко-
торомуулучшениюсостояния:уменьшилисьотеки
на ногах, но сохранялись одышка и низкая толе-
рантность к физической нагрузке. Ухудшение
состояния отметил с января 2017 г., когда вновь
появилисьотекинаногах,резконарослаодышка,
слабость.БылгоспитализированвНациональный
институт фтизиатрии и пульмонологии с диагно-
зом: «негоспитальная правосторонняя пневмония
среднейстепенитяжести,2категория;двусторон-
нийэкссудативныйплеврит;дыхательнаянедоста-
точностьIстепени».

На момент поступления в кардиологическое
отделениеАлександровскойклиническойбольни-
цы г. Киева состояние больного средней тяжести,
активен. Наблюдается умеренный цианоз губ,
акроцианоз. Над легкими перкуторно в нижнебо-
ковых отделах выявлено укорочение легочного
звука, больше справа. Там же дыхание ослаблен-
ное. Слева в нижних отделах выслушиваются
влажные мелкопузырчатые хрипы. Границы серд-
царасширенывлевона2см.Деятельностьсердца
ритмичная. Тоны значимо ослаблены, короткий
систолическийшумнаверхушкебезчеткогопро-
ведения.Животувеличензасчетсвободнойжид-
кости,распластываетсявгоризонтальномположе-
нии. Край печени на 4см ниже реберной дуги.
Массивныеотекиголенейистоп.

Анализ крови (31.01.2017): эритроциты —
4,94·1012/л, гемоглобин 148 г/л, лейкоциты —
8,9·109/л,тромбоциты—182·109/л,СОЭ—7мм/ч,
гранулоциты — 51%, лимфоциты — 43,1%, моно-
циты—0,5%.

Биохимическое исследование крови (31.01.2017):
общий белок — 61,3 г/л, общий билирубин —
50,5мкмоль/л,билирубинпрямой—36,9мкмоль/л,
билирубин непрямой — 13,6 мкмоль/л, АЛТ —
20,5 МЕ, креатинин — 86,9 мкмоль/л, глюкоза —
4,7 ммоль/л, щелочная фосфатаза — 159,7 МЕ/л,
γ-глутамилтранспептидаза — 38,8 МЕ, АСТ —
19,2МЕ.

NTpro-BNP—2468нг/л,С-реактивныйбелок—
6,1мг/л, альбумины — 68,96%, глобулины —
31,04%, альбумины/глобулины — 2,2%, билиру-
бин — 37,1 мкмоль/л, общий белок — 56,7 г/л,
мочеваякислота—437мкмоль/л.

Анализ мочи (31.01.2017): удельныйвес—1015,
рН—8,0,белок—1,0г,уробилиноген—2,0,эри-
троциты—1—3вполезрения,цилиндрыгиалино-
вые—1,цилиндрызерн—1,аморфныефосфаты—
умеренноеколичество,лейкоциты—до5.

ЭКГ (31.01.2017):ритмсинусовый,частотасер-
дечныхсокращений—75за1мин.Электрическая
осьсердцаотклоненавправо.Значительноснижен
вольтаж.PQ0,24—АВ-блокадаIстепени.Непол-
наяблокадаправойножкипучкаГиса.

Рентгенографияоргановгруднойклетки(ОГК)
(31.01.2017): в нижней доле справа перибронхи-
альная, периваскулярная инфильтрация. Корни
расширены за счет сосудистого компонента.
В обеих плевральных полостях выпот, больше
справа.СердцеувеличеновразмерахзасчетЛЖ.

Рентгенография ОГК (13.02.2017):положитель-
ная динамика: инфильтрация легочной ткани
ивыпотполностьюразрешились.

УЗИ брюшной полости (31.01.2017): умеренная
гепатомегалия без изменений эхоструктуры пече-
ни.Асцит(небольшоеколичествожидкостивпро-
екциислепойкишки).Вправойплевральнойполо-
стидо1000млжидкости,влевой—до500мл.

Медикаментозные назначения: цефтриаксон,
торасемид,«Муколван»,верошпирон,«Витаксон»,
«Максицин», преднизолон. Пациент выписан
снекоторымулучшениемсостояния.

Однакочерезнеделюпослевыпискиубольного
вновьнарослаодышка,появиласьпастозностьголе-
ней. Было проведено повторное ЭхоКГ-исследова-
ние,прикоторомконстатировано:КДОЛЖ71мл,
КСО ЛЖ 34 мл, ударный объем (УО) 37 мл, ФВ
ЛЖ52,1%,легочнаягипертензия—45,7 ммрт.ст.,
выявлены признаки диастолической дисфункции
по рестриктивному типу (Е/А 3,3, Е/е′ 15) и под-
вижноеобразованиенаножке3,4 × 1,9смвполости
ПП.Спредварительнымдиагнозом«миксомапра-
вогопредсердия,нарушениедиастолическойфунк-
ции по рестриктивному типу» пациент направлен
наМРТ-обследованиевГУ«Научно-практический
медицинскийцентрдетскойкардиологииикардио-
хирургииМЗУкраины».

По данным МРТ сердца, выполненной с вну-
тривенным контрастированием гадолиний-содер-
жащим препаратом на магнитно-резонансном
томографе с магнитным полем 1,5 Тл, выявлено
умеренное утолщение стенок обоих желудочков
(ТМЖП — 1,45 см, толщина латеральной стенки
ЛЖ—1,5см,нижнейстенкиЛЖ—1,5см,свобод-
нойстенкиПЖ—0,7см);утолщениеМППисво-
боднойстенкиПП(толщинаМПП—1,0см,сво-
бодной стенки ПП — 0,5 см); диффузное
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накопление контрастного средства миокардом
обоихжелудочковипредсердийприотсроченном
контрастировании, больше субэндокардиально,
с невозможностью обнулить сигнал от миокарда.
Функциональные показатели ЛЖ были следую-
щими:ФВ—52%,КДО—127мл,КСО—60мл,
КДИ — 63 мл/м2, УО — 33 мл/м2, сердечный
индекс—2,2л/(мин·м2).Такиеданныесвидетель-
ствовали в пользу диффузных неишемических
изменений миокарда — болезни накопления,
с наибольшей вероятностью, амилоидоза сердца
(рис.1).ОбразованиявобластиушкаППподан-
нымМРТбылирасцененыкактромбы.Такжебыл
выявлендвустороннийгидроторакс.

Сцельюверификациидиагнозапроведенабиоп-
сия слизистой оболочки щеки с последующим
патогистологическим исследованием материала.
В препарате в сосудах мелкого диаметра, строме
собственной пластинки наблюдали позитивное
окрашивание красно-кирпичного цвета, стенки
сосудовутолщенызасчетотложениягомогенных
масс, которые дают позитивное окрашивание
конгокрасным(рис.2,3).

Сцельюустановленияфенотипаамилоидапро-
ведено ИГХИ со следующими маркерами:
АА-амилоид — в строме негативная экспрессия,
в стенках некоторых сосудов слабая экспрессия
(до+)и/илиотсутствовала(рис.4);λ-легкиецепи

иммуноглобулина — выраженная экспрессия (от
+++до++++)встенкахсосудовивстроме(рис.5);
κ-легкие цепи иммуноглобулина — выраженная
экспрессия(до+++)встенкахсосудовивстроме
(рис.6).

Патоморфологическое заключение: учитывая
данные гистохимического и ИГХИ, у пациента
имеет место AL- (первичный) амилоидоз с преи-
мущественным отложением λ- и κ-легких цепей
иммуноглобулиноввстромеисосудах.

ПрогнозупациентовссистемнымL-амилоидо-
зом неблагоприятный, поэтому вопрос о раннем
специфическом лечении является принципиаль-
ным.Лечениесистемногоамилоидозасповрежде-
нием сердца включает в себя терапию застойной
СН, развивающейся вследствие рестриктивной
КМП, и этиотропную терапию, которая нацелена
на устранение белка-амилоида посредством инги-
бирования его синтеза компетентными плазмати-
ческими клетками, цитотоксическими химиотера-
певтическими препаратами на основе мелфалана.
Современные исследования продемонстрировали
лучшие результаты с бортезомибом. Транспланта-
циясердцасадъювантнойхимиотерапиейитранс-
плантациействоловыхклетокповышаетвыживае-
мостьтакихпациентов[15,16].ЛечениеСНутаких
больныхимеетсвоиособенности.Посколькувдан-
ной ситуации глобальная сократимость миокарда

Б ВА

Рис. 1.РезультатыМРТсердцасконтрастированием:доконтраста(А—четырехкамернаяпроекция,Б—по
короткойоси)видноутолщениемиокардаобеихжелудочковистенокпредсердий,тромбывобластиушкаПП(В),
неоднороднуюструктурумиокардаЛЖврежимеТ2-взвешенногоизображенияFlair(Г),диффузноенакопление
контраставотсроченнуюфазуврежимеТ1-PSIR(Д,Е).Двустороннийгидроторакс.ЛП—левоепредсердие,
ПП—правоепредсердие,ЛЖ—левыйжелудочек,ПЖ—правыйжелудочек,Т—тромб

Д ЕГ
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сохранена,диастолическаядисфункциявыступает
ведущим патогенетическим расстройством и точ-
кой приложения терапевтических воздействий.
Нарушениерасслабления,приводящеекуменьше-
ниюобъеманаполненияЛЖ,способствуетсниже-
нию ударного объема, развитию артериальной
гипотензии, поэтому компенсация сердечного
выбросадостигаетсяувеличениемчастотысердеч-
ных сокращений. Классическое применение диу-
ретика,β-адреноблокатора,ингибитораангиотен-
зинпревращающего фермента и антагониста
альдостерона может привести к глубокой гипото-
нии и гиповолемии, поэтому эти препараты
мы назначали в минимальных дозах. Дигиталис
иблокаторыкальциевыхканалов,поданнымиссле-
дований, могут селективно связываться с белком-
амилоидом, что потенциально приводит к передо-
зировке[2,9].Пациентубылиназначены:эплеренон

Рис. 2.Вслизистойоболочкещекисосудымелкого
диаметранеравномерноутолщенызасчетотложения
амилоида.Окраскаконгокрасным,×400

Рис. 4.Всосудахмелкогодиаметраивстроменет
окраски.ИГХИсмоноклональнымантителом
кАА-амилоиду.×400

Рис. 6.Выраженнаяэкспрессия(до+++)встенках
сосудовивстроме.ИГХИсмоноклональным
антителомкκ-легкимцепямиммуноглобулина.×400

Рис. 3.Вслизистойоболочкещекивстромесобственной
пластинки,всосудахмикроциркуляторногорусла
отложениеамилоида.Окраскаконгокрасным,×400

Рис. 5.Встромеивсосудахмикроциркуляторного
руславыраженнаяэкспрессия(до++++).ИГХИ
смоноклональнымантителомкλ-легкимцепям
иммуноглобулина.×400
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Випадок	системного	амілоїдозу	з	ураженням	серця
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Амілоїдозізсинтезомлегкихланцюгівамілоїду—рідкіснейфатальнезахворювання,дляякогонемаєсхваленихметодів
лікування.Упацієнтівзамілоїдозомлегкіланцюгиамілоїдунакопичуютьсяворганах,щопризводитьдоорганноїнедостат-
ності,якаособливопрогностичносерйозна,коливпроцесзалученосерце.Діагностиказахворюванняскладнаібагатовчому
залежитьвідзнаннялікарямицієїпатології.Вонаохоплюєметодивізуалізації:комп’ютернутомографіюімагнітно-резо-
нанснутомографіюзконтрастуванням,сурогатнімаркериушкодження(мозковийнатрійуретичнийпептид—NT-proBNP)

Конфликта интересов нет. 
Участие авторов: концепция и дизайн исследования, написание текста — О. З.;  
сбор и обработка материала — О. З., Е. Д., Л. К., Т. Р.; редактирование — Е. Д., Т. Р.

12,5мг/сутки,бисопролол2,5мг/сутки,торасемид
10мг/сутки,рамиприл2,5мг/сутки.ЛечениеСН,
проведенное нами, имело умеренный позитивный
эффект: разрешился гидроторакс, уменьшились

асцит и отеки на ногах, но сохранялась одышка,
слабость.Пациентбылпереведенвотделениенеко-
ронарогенной сердечной недостаточности для
патогенетическоголеченияамилоидоза.

SIS_4_2017.indd   101 04.12.2017   14:43:22



102

«СЕРЦЕ І СУДИНИ», № 4, 2017 О.Е.Зайцеватаспівавт.

ібіопсіюзімуногістохімічнимдослідженням.Успішнихметодівлікуваннянасьогоднінеіснує.Протечастовикористовува-
ніваріантилікування,такіяквисокодозовахіміотерапіявпоєднаннізтрансплантацієюавтологічнихстовбуровихклітин,
комбінація алкілувальних агентів і стероїдів, інгібітори протеасоми та/або імуномодуляційні лікарські засоби, можуть
зменшитипродукціюбілка—попередникаамілоїдуплазматичнимиклітинами.

Ключові слова:кардіоміопатії,рестриктивнакардіоміопатія,системнийамілоїдоз,кардіальнийамілоїдоз,магнітно-резо-
нанснатомографія.

The	case	of	systemic	amyloidosis	with	heart	damage
O. E. Zaitseva 1, E. A. Dyadyk 2, L. V. Kushnir 3, T. Raad 4
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2P.L.ShupykNationalMedicalAcademyоfPostgraduateEducation,Kyiv

3OleksandrivskaClinicalHospital,Kyiv
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Amyloidosiswiththesynthesisoflightchainsofamyloidisarareandfataldiseaseforwhichtherearenoapprovedmethodsof
treatment.Inpatientswithamyloidosis,amyloidlightchainsaccumulateintheorgans,leadingtoorganfailure,whichisespecially
predictiveofseriousnesswhentheheartisinvolvedintheprocess.Thediagnosisofthediseaseiscomplexandlargelydependson
thedoctors’knowledgeofthispathology.Itincludesvisualizationmethods:CTandMRIwithcontrast,surrogatemarkersofdamage
(NT-proBNP)andbiopsywithimmunohistochemicalexamination.Therearenosuccessfulmethodsoftreatmentatthemoment.
However,frequentlyusedtreatmentoptions,suchashigh-dosechemotherapyincombinationwithautologousstemcelltransplanta-
tion,acombinationofalkylatingagentsandsteroids,proteasomeinhibitorsand/orimmunomodulatorymedications,canreducethe
productionofamyloidprecursorproteinbyplasmacells.

Key words: cardiomyopathy, restrictive cardiomyopathy, systemic amyloidosis, cardiac amyloidosis, magnetic resonance
imaging.

SIS_4_2017.indd   102 04.12.2017   14:43:22


