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Амилоидоз сердца относится к редким заболеваниям. Вместе с тем, ранняя диагностика данной пато-
логии имеет ключевое значение в успехе лечения. Золотым стандартом диагностики является биопсия 
миокарда, однако ее проведение ограничено в связи с инвазивностью, сложностью проведения, ограни-
ченными возможностями в большинстве лечебных учреждений в России.   Ранним косвенным прогно-
стическим маркером амилоидоза сердца является выявление диастолической дисфункции миокарда 
по рестриктивному типу, сопряженной с наличием выраженной гипертрофии миокарда левого желу-
дочка (ГЛЖ), увеличением объема левого предсердия по данным эхокардиографии (Эхо КГ). Зачастую 
роль диастолической дисфункции в развитии кардиальной патологии остается недооцененной врачами 
первичного звена, что приводит к ошибкам и поздней диагностике заболевания, отрицательно влияет 
на прогноз. 
В данной статье описан клинический случай поздней диагностики амилоидоза сердца, повлиявший на 
неблагоприятный прогноз пациентки. 
Ключевые слова: амилоидоз, диастолическая дисфункция, гипертрофия левого желудочка.
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Cardiac amyloidosis is a rare disease. However, early diagnosis is essential for key treatment. Heart biopsy result 
is the gold standard for diagnosis, but is limited due to invasiveness, circulation, and limited sensation in most 
hospitals in Russia. 
An early indirect prognostic marker of cardiac amyloidosis is the detection of diastolic myocardial dysfunction of a 
restrictive type, associated with the presence of severe left ventricular myocardial hypertrophy (LVH), an increase 
in the volume of the left atrium according to echocardiography (Echo  CG). Often, the role of diastolic dysfunction 
in the development of cardiac pathology remains underestimated by primary care physicians, which leads to errors 
and late diagnosis of the disease, which negatively affects the prognosis.
This article describes a clinical case of late diagnosis of cardiac amyloidosis, which affected the unfavorable 
prognosis of the patient.
Keywords: amyloidosis, diastolic dysfunction, left ventricular hypertrophy.

Амилоидоз (первичный системный амилои-
доз AL) — системное заболевание, при котором 
происходит отложение в тканях нерастворимо-
го фибриллярного белка, амилоида, образую-
щегося за счет избыточной продукции свобод-
ных легких цепей иммуноглобулинов (СЛЦ) 
клональными плазматическими клетками, яв-
ляется наиболее частым кардиотропным типом 
амилоидоза [1]. Для диагностики данного типа 
амилоидоза проводят иммунохимическое ис-
следование сыворотки крови на СЛЦ иммуно-
глобулинов, в последующем подтверждая диа-
гноз биопсией миокарда. 

К сожалению, при изолированном пораже-
нии сердца без экстракардиальных проявлений 
чаще всего диагноз AL-амилоидоза ставится 
на поздних стадиях, что связано с отсутствием 
специфических симптомов на ранних стади-
ях, течением под «маской» гипертрофической 
кардиомиопатии [2]. В патогенезе пораже-
ния сердца при амилоидозе лежит скопление 
в межклеточном пространстве миокарда и пе-
риваскулярно патологического белка амило-
ида, что приводит к атрофии мышечных во-
локон, потере их эластичности, нарушению 
диастолического расслабления, в результате 
чего миокард становится ригидным, и форми-
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руется диастолическая дисфункция по рестрик-
тивному типу [3, 4]. На более поздних стадиях 
заболевания диастолическая дисфункция пере-
ходит в систолическую с развитием сердечной 
недостаточности рефрактерной к проводимой 
кардиотропной терапии [5]. Скопление амило-
ида в коронарных сосудах может давать клини-
ку ишемической болезни сердца у пациентов. 
Также патологический белок может отклады-
ваться в проводящей системе сердца, приводя 
к возникновению жизнеугрожающих аритмий 
[6]. Так, в одном из исследований по данным 
аутопсий, умерших в результате внезапной сер-
дечной смерти, в ряде случаев диагностирова-
лась амилоидная кардиомиопатия [7]. 

Таким образом, постановка диагноза амило-
идоза сердца сложна и требует врачебного опы-
та, проведения комплекса лабораторно-инстру-
ментальных исследований [8].

Клинический случай 
Пациентка М, 56 лет, без отягощенного ана-

мнеза по сердечно-сосудистой патологии, име-
ющая АГ не выше 1 степени, стала отмечать 
снижение толерантности к физическим нагруз-
кам в связи с одышкой.

По поводу вышеописанных жалоб была 
направлена на дообследование к кардиологу. 
По данным суточного мониторирования ЭКГ 
(СМЭКГ): ритм синусовый с частотой в среднем 
67 уд/мин. Зарегистрированы единичные над-
желудочковые экстрасистолы, частые одиноч-
ные желудочковые экстрасистолы (ЖЭ) (1200/
сут). Эпизод желудочковой тахикардии (ЖТ) 
длительностью до 3 сек с частотой 125 уд/мин. 
Ишемических изменений сегмента ST не выяв-
лено.

По результатам лабораторных анализов: 
ОАК, ОАМ, БАК – патологии не выявлено. 
Была проведена Эхо КГ: Небольшое увеличение 
левого предсердия (ЛП - 41 мм), сократительная 
функция миокарда левого желудочка в преде-
лах нормы (ФВ - 75%), отсутствие легочной ги-
пертензии, выраженная гипертрофия миокар-
да ЛЖ без обструкции выходного отдела левого 
желудочка (толщина межжелудочковой пере-
городки (МЖП) -17 мм, толщина задней стен-
ки левого желудочка (ЗСЛЖ) - 17 мм. Индекс 
массы миокарда левого желудочка (ИММ ЛЖ) 
219,928 г\м2). 

По результатам проведенных обследований, 
учитывая отсутствие анамнеза тяжелой некор-
ригируемой АГ, был выставлен клинический 
диагноз: Гипертрофическая кардиомиопатия 
без обструкции выходного отдела левого желу-
дочка (ВОЛЖ). Частая ЖЭ. Неустойчивые па-
роксизмы ЖТ по СМЭКГ. Даны рекомендации: 
прием б-блокаторов с контролем СМЭКГ, Эхо 
КГ через 3-6 месяцев. Дообследование у пуль-

монолога по месту жительства (по поводу сим-
птомов одышки). 

Далее у пациентки отмечалось прогрессиро-
вание одышки и снижение ТФН. 

Через 4 месяца от начала дебюта заболе-
вания появились отеки нижних конечностей, 
которые стали нарастать, увеличение живота 
в объеме.  Проведено УЗИ ОБП: выявлен асцит 
без структурной патологии внутренних орга-
нов.  В связи с наличием асцита было проведе-
но дообследование и исключена онкопатология 
органов брюшной полости и малого таза. 

При проведении повторной Эхо КГ сохраня-
лась выраженная гипертрофия левого желудоч-
ка, нарастание легочной гипертензии и наличие 
диастолической дисфункции ЛЖ по рестрик-
тивному типу. 

На фоне назначенной мочегонной терапии 
сохранялся рефрактерный отечный синдром, 
асцит, одышка при минимальных физических 
нагрузках. Пациентка была госпитализирована 
в Алтайский краевой кардиологический дис-
пансер с клиникой декомпенсации ХСН через 
1 год после появления первых признаков забо-
левания.  

У пациентки на момент поступления наблю-
дались признаки декомпенсации сердечной 
недостаточности по двум кругам кровообраще-
ния, выраженный отечный синдром, асцит.

По Эхо КГ: Умеренное увеличение левого 
предсердия (ЛП - 52 мм), небольшое снижение 
сократимости левого желудочка (ФВ - 54,55 %), 
увеличение правого предсердия (ПП - 63х49мм), 
небольшая недостаточность на аортальном, 
митральном и трикуспидальном клапанах, 
повышение давления в легочной артерии (СД 
в ЛА - 44 мм. рт. ст), выраженная гипертрофия 
миокарда ЛЖ без обструкции выходного от-
дела левого желудочка (толщина МЖП-18 мм, 
толщина ЗСЛЖ-19 мм. ИММ ЛЖ - 256,582 г\
м2). Нарушение диастолической функции ЛЖ 
допплер-методом по рестриктивному типу (Е\
А=2,78). Минимальное количество жидкости 
в полости перикарда: за ЗСЛЖ - 2мм, за ПП - 
6мм (рис. 1).

С учетом наличия диастолической дисфунк-
ции по рестриктивному типу, гипертрофии 
стенок левого желудочка без видимой причины 
и специфический блеск миокарда, прогресси-
рующий нефротический синдром, у пациентки 
была заподозрена болезнь накопления с пора-
жением сердца и почек.

При проведении иммунохимического иссле-
дования выявлено повышение λ СЛЦ иммуно-
глобулинов в сыворотке крови пациентки. 

Следующим этапом была проведена эндо-
миокардиальная биопсия миокарда (ЭМБ) пра-
вого желудочка с применением специфических 
для амилоидоза красителей и иммуногистохи-
мическим исследованием биопсийного матери-
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ала. В результате гистологического и иммуноги-
стохимического исследования с применением 
светового микроскопа было выявлено скопле-
ние гранул в интерстициальном пространстве, 
окрашивающихся по Массону в серо-сирене-
во-голубой цвет, дающих положительную реак-

цию при окраске конго-красным, специфичную 
для амилоидоза. При исследовании в поляри-
зованном свете эти участки показывали умерен-
но-выраженное патологическое яблочно-зеле-
ное свечение (рис. 2).

А.                                          Б.
Рисунок 1. ЭхоКГ пациентки 56 лет

Примечание: Апикальная (А) и парастернальная (Б) длинная ось левого желудочка. RV — правый желудочек. LV 
— левый желудочек, LA — левое предсердие. Стрелками указана выраженная гипертрофия межжелудочковой 
перегородки и задней стенки левого желудочка. Также отмечается специфический блеск миокарда.

А.                                                                            Б.

Рисунок 2. А. Фрагмент миокарда правого желудочка пациентки 56 лет.

Расширение интерстициальных пространств 
с отложением аморфного, бледного материала 
перимускулярно и в стенках элементов ми-
кроциркуляторного русла с характерным па-
тологическим свечением (от яблочно-зеленого 
до лазурно-голубого) при исследовании в по-
ляризованном свете. Окрашивание конго-крас-

ным, исследование в поляризованном свете. 
Х400.

Б. Отложение λ-легких цепей между карди-
омиоцитами и ассоциированно с сарколеммой 
клеток. Прямая иммунофлюоресцентная реак-
ция на свежезамороженных срезах с антитела-
ми к λ-легким цепям. Х400.
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На основании полученных клинико-лабора-
торных данных и результатов биопсии, больной 
был выставлен клинический диагноз: Основной: 
Первичный AL-амилоидоз с преимуществен-
ным поражением сердца, почек. 

Осложнения: ХСН II Б, III ф. кл. Асцит.
ХБП С3а А3. 
Согласно современным рекомендациям ле-

чение AL-амилоидоза включает полихимио-
терапию на основе хин-гамина, колхицина, со-
четание мелфалана (алкеран) и преднизолона, 
а также симптоматическую терапию диастоли-
ческой сердечной недостаточности [9]. 

Учитывая тяжесть состояния пациентки М, 
56 лет, назначение полихимиотерапии было 
уже противопоказано. Пациентке было про-
должено паллиативное лечение. Через 1,5 года 
от дебюта заболевания пациентка скончалась. 

Таким образом, до настоящего времени со-
храняется проблема в диагностике амилоидо-
за, в связи с наличием в клинике заболевания 
неспецифичных симптомов, отсутствие доста-
точной осведомленности врачей в отношении 
данной патологии и как следствие малой насто-
роженности, а также отсутствие специализиро-
ванных центров для лечения данной категории 
пациентов в регионах России. 

Заключение
Несмотря на высокие научные достижения 

современной кардиологии, диагностика основ-
ного заболевания, дебютом которого является 
хроническая сердечная недостаточность с со-
храненной фракцией выброса левого желудоч-
ка, остается сложной и нерешенной проблемой.  
Вместе с тем, от своевременно поставленного 
правильного диагноза зачастую зависит резуль-
тат лечения и прогноз пациентов молодого тру-
доспособного возраста. 

При выявлении диастолической дисфунк-
ции у пациентов по данным Эхо КГ и выра-
женной гипертрофии миокарда левого желу-
дочка без других причин (аортальный стеноз, 
некорригируемая артериальная гипертензия) 
необходимо иметь врачебную настороженность 
в отношении диагностики болезней накопле-
ния и проводить дополнительные обследова-
ния, к которым относятся исследование крови 
на  κ и λ СЛЦ иммуноглобулинов крови или 
белок Бенс-Джонса мочи, консультация карди-
олога в учреждении третьего уровня оказания 
помощи. 
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