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Введение

Амилоидоз сердца, также известный как ами-
лоидная кардиомиопатия, часто остаётся нерас-
познанной причиной хронической сердечной 
недостаточности (ХСН) с сохранённой фракцией 
выброса. Это заболевание может иметь различ-
ные клинические проявления и прогрессиро-
вать незаметно для пациента.

Последние исследования показали, что ча-
стота встречаемости АТТR-амилоидоза на тер-
ритории РФ сопоставима с данными среднеев-
ропейских стран для неэндемичных зон [1], а 
распространённость ATTR кардиомиопатии мо-
жет достигать 15% в определённых подгруппах 

пациентов, например, у пожилых пациентов с 
тяжёлым аортальным стенозом, перенёсших 
транскатетерную имплантацию аортального 
клапана или у пациентов с гипертрофией левого 
желудочка и сердечной недостаточностью с со-
хранённой фракцией выброса [2].

Проблема диагностического поиска кардио-
логической патологии заключается в том, что 
амилоидная инфильтрация замещает нормаль-
ные миоциты и заполняет интерстиций, вы-
зывая изменения на внутриклеточном и меж-
клеточном уровнях [3], а вовлечённый миокард 
становится жёстким и неподатливым. При этом 
патогенез и клинические проявления часто 
объясняются физиологическими изменениями 
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в рамках старения организма, отводя при этом 
взгляд клинициста от проявления тяжёлого те-
чения некоторых маскированных нозологий. 
Поэтому пациенты чаще всего обращаются за 
помощью на поздних стадиях болезни, когда уже 
есть нарушения сердечного ритма и проводимо-
сти [1], ишемическая болезнь сердца (ИБС), ХСН, 
разнообразными экстракардиальными проявле-
ниями и симптомами [4].

Сложность диагностического поиска заклю-
чается и в многоликости клинических симпто-
мов или синдромов, которые трактуются клини-
цистами разных специальностей как самостоя-
тельные нозологии. Так, причиной дистальной 
сенсорной полинейропатии принято считать 
сахарный диабет или алкогольный генез, ги-
пертрофия стенок левого желудочка сердца рас-
сматривается как проявление артериальной ги-
пертензии, поскольку манифестация трансти-
ретинового амилоидоза в большинстве случаев 
приходится на пациентов старших возрастных 
групп, у которых уже имеется какой-либо ко-
морбидный фон.

Диагностика и лечение сердечного амилои-
доза представляют собой сложную задачу, по-
скольку пациенты часто сталкиваются с рефрак-
терными симптомами и имеют недостаточный 
эффект от стандартной терапии для лечения 
ХСН.

Клинический случай

В кардиологическое отделение ОКБ 
10.01.2019 г. по экстренным показаниям посту-
пил пациент И., 68 лет, с жалобами на выражен-
ную одышку, периодически учащенное сердце-
биение, резкую слабость, головокружение, ча-
стые обморочные состояния, вплоть до потери 
сознания, слабость и онемение в нижних конеч-
ностях. При физикальном осмотре отмечено на-
личие выраженных отёков нижних конечностей, 
определялось наличие свободной жидкости в 
брюшной полости (положительный симптом 
флуктуации). Из анамнеза: в течение последних 
двух лет пациент отмечал выраженную слабость 
и онемение в ногах при физических нагрузках, 
за год до настоящей госпитализации стал заме-
чать снижение чувствительности в конечностях. 
Данное состояние связывал с длительным ста-
жем курения, не обследовался и не лечился. В 
последующем появились кратковременные эпи-
зоды головокружения, одышки уже при низких 
физических нагрузках, стали возникать эпизоды 
сердцебиения. В июне 2018 г. пациент обратил-
ся за помощью по месту жительства. С его слов 
были проведены лабораторно-инструменталь-

ные исследования, по данным которых патоло-
гии, объясняющей причину ухудшения состо-
яния, выявлено не было (документации пред-
ставлено не было). 

В связи с прогрессирующей одышкой и фор-
мированием стойких отёков нижних конечно-
стей 26.12.2018 г. пациент вновь обратился за 
медицинской помощью к кардиологу по месту 
жительства, была выполнена ЭхоКГ, по данным 
которой выявлена выраженная концентриче-
ская гипертрофия миокарда левого желудочка 
(ЛЖ),  расширение полостей левого предсер-
дия и правого желудочка, склеротические изме-
нения стенки аорты, стеноз аортального и ми-
трального клапанов с признаками кальциноза 
их створок, фракция выброса составила  45%. 
ЭКГ от 26.12.18 г.: ритм фибрилляции предсер-
дий со средней ЧСС 75–82 ударов в минуту, элек-
трическая ось сердца (ЭОС) отклонена вправо, 
диффузные изменения в миокарде ЛЖ. Назна-
чена активная диуретическая терапия с вре-
менным улучшением клинических симптомов 
(уменьшение одышки ЧДД до 16 в минуту при 
умеренной физической нагрузке и спадение отё-
ков нижних конечностей). Через 2 недели вновь 
сформировались стойкие отёки в области ниж-
них конечностей, усилилась одышка (ЧДД  — 
22  в минуту) при минимальной нагрузке (со 
слов больного, не мог пройти 10–30 м), участи-
лись эпизоды неритмичного сердцебиения, ча-
стыми стали синкопальные эпизоды при перехо-
де пациента в вертикальное положение.

10.01.2019 г. пациент был направлен на по-
вторную консультацию к кардиологу в ОКБ 2, 
установлен диагноз «ИБС, аритмический вари-
ант. Вторичная дилатационная кардиомиопа-
тия, анасарка. ХСН 3 ст. ФК 4». Даны рекомен-
дации: спиронолактон, торасемид, бисопролол, 
периндоприл, ривароксабан. Тогда же пациент 
консультирован пульмонологом, установлен ди-
агноз «Вторичная лёгочная гипертензия, дву-
сторонний гидроторакс, гидроперикард, асцит 
на фоне ХСН». Даны рекомендации: адекватная 
кардиотропная терапия, при отсутствии эффек-
та — решение вопроса о плевроцентезе. 

10.01.2019 г. в связи с тяжестью состояния, 
нестабильной гемодинамикой (АД — 60/40 мм 
рт. ст.), было принято решение о госпитализа-
ции в кардиологическое отделение.

При поступлении объективно состояние 
тяжёлое, ортопноэ ЧДД 30 в минуту, затормо-
женность, кожные покровы бледные с акроци-
анозом, отёки нижних конечностей вплоть до 
средней трети бёдер, плотные, по внутренней 
поверхности нижней трети голени имеются тро-
фические нарушения в виде язвенных дефектов 
диаметром 3–5 см., покрытых фибриновым на-
летом, при перкуссии притупление перкутор-
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ного звука в нижних отделах грудной клетки с 
обеих сторон, везикулярное дыхание ослабле-
но в нижних отделах, больше справа, сатурация 
крови на уровне 94%, относительная тупость 
сердца смещена на 2 см кнаружи от левой сред-
не-ключичной  линии. Аскультативно: тоны 
сердца аритмичные, приглушены, акцент II тона 
на лёгочной артерии, шумов нет, ЧСС — 104 уда-
ров в минуту, пульс на периферических арте-
риях не прощупывался, АД — 60/40 мм рт. ст. 
правая/левая рука. Живот увеличен в объёме за 
счёт асцита, при пальпации безболезненный, не-
напряжённый, положительный симптом флук-
туации, печень выступает от края реберной дуги 
на 5 см, симптом Пастернацкого отрицательный 
с обеих сторон.

В связи с тяжестью состояния пациент был 
переведён в АРО, где незамедлительно была на-
чата антикоагулянтная (ривароксабан), вазо-
прессорная (добутамин), диуретическая тера-
пия (петлевые диуретики и спиронолоктон), под 
контролем АД, ЧСС и ЧДД. Амиодарон был на-
значен внутривенно (300 мг) в связи с наличи-
ем тахисистолического варианта фибрилляции 
предсердий. Инфузия альбумина в связи с гипо-
протеинемией.	

Лабораторно: в общем анализе крови был вы-
явлен незначительный лейкоцитоз до 11,4x10/9 
со сдвигом в лейкоцитарной формуле влево, 
(нейтрофилы — 88%, остальные показатели в 
пределах референтных значений). В общем ана-
лизе мочи отмечалась протеинурия, лейкоцитоз. 
Биохимический анализ крови представлен в та-
блице 1.

Коагулограмма в пределах нормы. Инстру-
ментально: ЭКГ — фибрилляция предсердий, 
ЧСС — 85–101 уд./мин., перегрузка обоих желу-
дочков, распространённые нарушения процес-
сов реполяризации, удлинение электрической 
систолы желудочков, низкий вольтаж комплек-
сов QRS. Повторная ЭхоКС от 10.01.2019 г.: вы-

явлена  выраженная концентрическая гипер-
трофия миокарда левого желудочка(ЛЖ), рас-
ширение полостей левого предсердия  и пра-
вого желудочка, склеротические изменения 
стенки аорты, стеноз аортального и митраль-
ного клапанов  с признаками кальциноза их 
створок, фракция выброса составила 45%, диа-
столическая дисфункция ЛЖ 2 типа, тенден-
ция к лёгочной гипертензии (расчетное дав-
ление в  ЛА — 32  мм рт. ст.) свободная жид-
кость в полости перикарда до 10–12 мм по зад-
ней стенки, до 7 мм по передней стенки. УЗИ 
ОБП 10.01.2019 г.: эхографические признаки 
гепатомегалии, умеренных диффузных изме-
нений печени (по типу гепатоза), умеренные 
диффузные изменения поджелудочной желе-
зы, структурные изменения стенок желчного 
пузыря, умеренно выраженного асцита. УЗИ 
почек 10.01.2019 г.: эхо-структурных измене-
ний не выявлено. УЗИ плевральных полостей 
10.01.019 г.: УЗИ-признаки двустороннего ги-
дроторакса (выраженного справа). СКТ ОГК 
10.01.2019 г.: двусторонний гидроторакс боль-
ше справа, гиповентиляция нижних долей пра-
вого и левого лёгких, КТ-признаки хроническо-
го бронхита. СКТ ОБП 10.01.2019 г.: умеренно 
выраженная гепатомегалия, гепатоз, признаки 
обострения хронического холецистита, диф-
фузных изменений паренхимы поджелудочной 
железы, КТ картина колита, нерезко выражен-
ный асцит, гиперплазия и диффузные измене-
ния паренхимы предстательной железы. СКТ 
головного мозга 10.01.2019 г.: КТ-признаки эн-
цефалопатии, очаговых изменений нет.

Консультирован неврологом 10.01.2019 г., 
установлен диагноз «Дисциркуляторная энцефа-
лопатия I ст., смешанного генеза, астенический, 
вестибулопатический синдромы». Повторно 
консультирован пульмонологом 11.01.2019  г., 
установлен диагноз «Экссудативный плеврит 
справа (гидроторакс в рамках ХСН)». Незамед-

Таблица / Table 1

Общий белок 47 г/л
Альбумин 22 г/л
АЛТ 75 ЕД/л
АСТ 54 ЕД/л
ГГТП 116 ЕД/л
Мочевина 10 ммоль/л
Креатинин 89,1 мкмоль/л
Глюкоза плазмы 9,47 ммоль/л
СРБ 57 г/л
Общий билирубин 30,3 мкмоль\л
Прямой билирубин 14,7 мкмоль/л
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лительно была выполнена пункция правой 
плевральной полости, получено 1400 мл спра-
ва красноватой пенящейся жидкости с единич-
ными хлопьями фибрина. С последующим ла-
бораторно-биохимическим и цитологическим 
анализом и проведением рентгенологического 
контроля. По результатам анализов, патологи-
ческих клеток обнаружено не было, полученная 
жидкость определена как транссудат (глюкоза 
— 5,68 ммоль/л, общий белок — 20 г/л). Реко-
мендована дегидротационная терапия по назна-
чению кардиолога. Консультирован хирургом 
11.01.2019 г.: данных об острой хирургической 
патологии и показаний к проведению лапаро-
центеза нет. Рекомендовано: продолжить дина-
мическое наблюдение, контроль УЗИ брюшной 
полости, контроль диуреза. 

На фоне проводимого лечения в условиях 
АРО с 10.01.2019 г. по 12.01.2019 г. состояние па-
циента удалось стабилизировать, уменьшилась 
одышка, ЧДД — 18–20 в минуту, сатурация на 
уровне 96–98%, слабость, АД стабилизировали 
на уровне 90–100/60 мм рт. ст., ЧСС — в преде-
лах 60–88 ударов в минуту, отмечалось умень-
шение плотности отёков. Пациент переведён в 
кардиологическое отделение для дальнейшего 
наблюдения, лечения и дообследования.

13.01.2019 г.  резкое ухудшение состояния: на-
растание одышки, слабости, дискомфорт в об-
ласти сердца, нестабильность гемодинамики 
со снижением АД до 60/30 мм рт. ст., появление 
акроцианоза, холодного липкого пота, затор-
моженности, на ЭКГ фибрилляция предсердий, 
ухудшение процессов реполяризации в миокарде 
боковой, передней стенке ЛЖ, ишемические из-
менения в области верхушки ЛЖ, в связи с чем 
пациент вновь переведен в АРО. Получен поло-
жительный тропониновый тест. В общем анали-
зе крови нарастание лейкоцитов до 13,8*109.

Биохимический анализ крови представлен 
в таблице 2.

С учётом клинического течения и результа-
тов лабораторно-инструментальных исследова-
ний был установлен диагноз «ИБС. Острый по-
вторный инфаркт миокарда передней стенки 
левого желудочка, без подъёма сегмента ST, без 
патологического зубца Q» от 13.01.2019 г. С учё-
том тяжести состояния пациента и необходимо-
сти экстренного оперативного вмешательства по 
решению кардиологической команды пациенту 
была выполнена коронарокардиография, по ре-
зультатам которой гемодинамически значимых 
стенозов коронарных артерий выявлено не было. 
Проведена коррекция проводимой терапии уве-
личена доза антикоагулянтов, начат приём анти-
тромбоцитарных препаратов (клопидогрел). 

В общей картине заболевания неясной оста-
валась сохраняющаяся стойкая гипотония на 
фоне относительно положительной динамики 
в общем состоянии пациента (снижение ЧДД и 
ЧСС, уменьшение плотности отёков) и отсут-
ствие отрицательной динамики со стороны 
данных ЭхоКС (фракция выброса оставалась 
умеренно сниженной — 41–45%). С целью диа-
гностического поиска пациент консультирован 
эндокринологом, рекомендовано исследование 
крови для определения уровня кортизола, АКТГ 
— для исключения гипокортицизма. Пациент 
также был консультирован гастроэнтерологом, 
установлен диагноз «Хронический панкреатит, 
стадия нестойкой ремессии. Стеатогепатит (сме-
шанного генеза) 0–I ст». Рекомендовано прове-
дение ФГДС, к терапии добавлены ферментатив-
ные препараты, гепатопротекторы. По решению 
консилиума было принято решение о продол-
жении лечения пациента в условиях АРО. Вы-
полнен УЗИ-контроль ОБП: гипертрофии правой 
доли печени, диффузные изменения паренхимы 
поджелудочной железы, свободная жидкость в 
брюшной полости. При наличии отрицательной 
динамики со стороны функции почек (прирост 
уровня мочевины до 24,1 ммоль/л, креатини-

Таблица / Table 2

Общий белок 50 г/л
Альбумин 25 г/л
АЛТ 80,7 ЕД/л
АСТ 60,2 ЕД/л
ГГТП 120 ЕД/л
Мочевина 12 ммоль/л
Креатинин 132 мкмоль/л
Глюкоза плазмы 8,2 ммоль/л
СРБ 37 г/л
Общий билирубин 33,1 мкмоль\л
Прямой билирубин 12,5 мкмоль/л



115Южно-Российский журнал терапевтической практики
South Russian Journal of Therapeutic Practice
2024;5(4):111-118

КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ Н.В. Хайло, Е.В. Беловолова, О.В. Целуйко, Д.А. Калмыкова, Л.В. Морозова
ТРАНСТИРЕТИНОВАЯ АМИЛОИДНАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ:  

ТРУДНЫЙ ПАЦИЕНТ ДЛЯ ИНТЕРНИСТА

на — до 97,2 мкмоль/л.) было выполнено УЗИ 
почек — УЗИ-признаки умеренных диффузных 
изменений паренхимы обеих почек, конкре-
мента левой почки. УЗИ мочевого пузыря — эхо 
структурных изменений не выявлено. Пациент 
консультирован нефрологом, установлен диа-
гноз «Неолигурическая острая почечная не-
достаточность преренального генеза. Мочека-
менная болезнь, конкременты левой почки». 
Рекомендовано УЗИ почек в динамике, учёт не-
фротоксичности препаратов, динамическое на-
блюдение. Выполнен ФГДС 24.01.2019 г. Заклю-
чение — эзофагопатия, недостаточность кардии 
I ст., гастроэзофагеальный рефлюкс, застойная 
эрозивная гастропатия, дуоденопатия. Повтор-
но консультирован эндокринологом 28.01.2019 
г., данных о гипокортицизме получено не было 
(АКТГ — 4.85 пг/мл, кортизол — 989,6 нмоль/л). 
Повторное ЭхоКС от 24.01.19 г.: сохраняется уме-
ренное количество жидкости в полости пери-
карда. Сократительная способность миокарда 
ЛЖ сохранена (ФВ — 41%). По данным рентге-
нологического контроля от 28.01.19 г., в плев-
ральных полостях уменьшение жидкости, в 
брюшной полости сохраняется умеренно выра-
женный асцит.

На фоне проводимого лечения отмечалась по-
ложительная динамика со стороны лаборатор-
но-биохимических показателей крови, умень-
шение отёчного синдрома, улучшилась гемоди-
намика (уменьшение ЧСС — до 72–75 уд./мин.), 
уменьшение одышки в покое (ЧДД — 20 в мину-
ту). 28.01.2019 г. пациент переведён в кардиоло-
гическое отделение. Однако у пациента сохраня-
лись жалобы на выраженную слабость, одышку 
при минимальной нагрузке, эпизоды гипотонии 
с потерей сознания. С учётом особенностей кли-
нической картины, относительной сохранности 
фракции выброса ЛЖ и рефрактерности к про-
водимой терапии вопрос о дифференциально 
диагностическом поиске оставался открытым. 
Было принято решение о проведении консилиу-
ма, однако 01.02.2019 г. состояние пациента рез-
ко ухудшилось, вновь возникла нестабильность 
гемодинамики, начаты реанимационные меро-
приятия, без эффекта. В 10:55 была констатиро-
вана биологическая смерть. 

Пациенту был установлен заключительный 
клинический посмертный диагноз.

Основное заболевание. ИБС. Острый повтор-
ный инфаркт миокарда передней стенки левого 
желудочка, без подъёма сегмента ST, без патоло-
гического зубца Q от 13.01.2019 г. Постинфаркт-
ный кардиосклероз (БДУ). Атеросклероз аорты 
и её клапана с формированием недостаточности 
1 степени. Аневризма аорты. Концентрическая 
гипертрофическая кардиомиопатия левого же-
лудочка и межжелудочковой перегородки. 

Осложнение основного заболевания. ТЭЛА. 
Острая сердечно-сосудистая недостаточность. 
Нарушение ритма сердца по типу тахисистоли-
ческой формы фибрилляции предсердий. ХСН 
3 ст., ФК 4. Гидроперикард. Острая почечная не-
достаточность, неолигурическая форма. Двусто-
ронняя нижнедолевая пневмония средней сте-
пени тяжести. Двусторонний гидроторакс. ДН II 
ст. Лёгочная гипертензия I ст. Отёк лёгких? Ас-
цит. Кардиальный фиброз печени. Трофические 
язвы нижних конечностей. 

Сопутствующий диагноз — «Дисциркулятор-
ная энцефалопатия смешанного генеза. Выра-
женный астенический синдром, лёгкий вестибу-
лопатический синдром, лёгкое когнитивные на-
рушения. ГЭРБ, рефлюкс-эзофагит. Хронический 
эрозивный гастродуоденит. МКБ, конкременты 
левой почки. Вторичная нефропатия.

Патологоанатомический диагноз. ???
Основное заболевание. Первичный систем-

ный амилоидоз с периколлагеновым отложени-
ем белка-амилоида и поражением сердца, сосу-
дов и нервов селезёнки, печени, желудка, тон-
кого и толстого кишечника, лёгких, надпочеч-
ников, щитовидной и поджелудочной железы, 
почек; вторичная амилоидная кардиомиопатия: 
концентрическая гипертрофия левого желудоч-
ка (толщина стенки межжелудочковой перего-
родки — 2,2 см, толщина стенки левого желу-
дочка — 2 см, толщина стенки правого желудоч-
ка — 0,5 см, масса сердца — 698 г), дилатация 
предсердий и ушек предсердий.

Осложнение основного заболевания: Вто-
ричная лёгочная гипертензия, grade 2. Наруше-
ние ритма сердца по типу постоянной формы 
фибрилляции предсердий, тахисистолический 
вариант (по данным истории болезни). Присте-
ночные и круглые тромбы в ушках обоих пред-
сердий. Тромбоэболический синдром: органи-
зованные тромбоэмболы в просветах ветвей се-
лезёночной артерии, тромбоэмбол в просвете 
сегментарных артерий левой почки, рецидиви-
рующая и прогрессирующая массивная тромбо-
эмболия мелких, субсегментарных, сегментар-
ных ветвей легочной артерии. Рубцы на месте 
ишемических инфарктов селезёнки. Ишемиче-
ский инфаркт среднего сегмента правой поч-
ки. Диссеминированные геморрагические ин-
фаркты нижних долей обоих лёгких и средней 
доли правого лёгкого с инфаркт-пневмонией. 
10 и 15.01.19 — плевроцентез (по данным исто-
рии болезни). Асцит (500 мл). Гидроперикард 
(150 мл). Острое общее венозное полнокровие. 
Отёк головного мозга.

Сопутствующие заболевания. Атеросклероз 
аорты, почечных, брыжеечных, мозговых арте-
рий (2 степень, II стадия). Диффузный простой 
хронический бронхит. Постинфарктный мелко-
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очаговый субэндокардиально-интрамуральный 
кардиосклероз задней части межжелудочковой 
перегородки (0,5×0,4×0,4 см); стенозирующий 
атеросклероз коронарных артерий (степень III, 
стадия IV, стеноз до 60%).

При аутопсии был выявлен системный ами-
лоидоз с периколлагеновым отложением бел-
ка-амилоида и преимущественным пораже-
нием сердца. Отложение амилоида в стенках 
сосудов и нервов всех внутренних органов и 
слизистых оболочек. Ведущим проявлением си-
стемного амилоидоза у данного пациента вы-
ступила вторичная амилоидная кардиопатия с 
концентрической гипертрофией левого желу-
дочка и дилатацией левого предсердия и ушка. 
Непосредственной причиной смерти явилась 
массивная прогрессирующая тромбоэмболия 
лёгочной артерии. Ведущим осложнением вы-
ступили фибрилляция предсердий и тромбо-
эмболический синдром, источником которого в 
артериях почек, селезёнки и лёгких послужили 
тромбы расширенного ушка левого предсер-
дия. При проведении дифференциальной диа-
гностики типа амилоида на основании имею-
щихся клинических и морфологических данных 
наиболее вероятным типом амилоидоза был 
установлен АТТR-амилоидоз, вызывающий се-
мейные формы кардиопатологического амило-
идоза.

Накопление внеклеточного амилоида вокруг 
кардиомиоцитов в большом количестве свиде-
тельствовало о том, что в данном клиническом 
случае амилоидобластами явились сами карди-
омиоциты, а не клетки моноцитарно-макрофа-
гального происхождения как при АА-типе ами-
лоидоза. Так же АА-амилоидоз исключён ввиду 
отсутствия очага выраженного хронического 
проявления и поражения почек, что исключа-
ет в качестве белка-предшественника амилоида 
вещество SAA. Низкий общий белок, отсутствие 
анемии по результатам всех анализов крови, вы-
раженной протеинурии, плазматизации костно-
го мозга и отложений lambda-лёгких цепей при 
иммуногистохимическом исследовании позво-
ляют исключить и AL-тип амилоидоза при плаз-
моклеточных дискразиях и моноклональных 
гаммапатиях неясного значения. AANF амилои-
доз, строящийся из предсердного натрийурети-
ческого фактора был также исключён, так как 
данный тип протекает с изолированным пора-
жением предсердий. Постинфарктный мелко-
чаговый кардиосклероз был вынесен в сопут-
ствующие заболевания, потому как не явился 
причиной ни выраженной кардиомегалии, ни 
рефрактерной сердечно-сосудистой недостаточ-
ности и нарушения ритма сердца. Все выявлен-
ные изменения внутренних органов, по заклю-
чению экспертов, вероятнее всего, начали раз-

виваться в момент манифестации заболевания 
с нарушением ритма сердца и формированием 
ортостатической гипотензии.

Заключение

Диагностика основного заболевания, прояв-
лением которого является хроническая сердеч-
ная недостаточность с сохранённой фракцией 
выброса, порой представляет собой сложную 
задачу для клинициста, поскольку сердечный 
амилоидоз требует дифференциального диагно-
стического подхода с целым рядом кардиологи-
ческих заболеваний [5].

Противоречивость клинической картины и 
полученных лабораторно-инструментальных 
методов исследования, рефрактерность к стан-
дартной, клинически доказанной терапии, про-
грессирующее течение заболевания — всё это 
требует от врача больших мобилизационных 
сил и времени в поиске истинной причины за-
болевания. До недавнего времени амилоидная 
кардиомиопатия считалась редким, казуистич-
ным, диагнозом, более того, наследственный 
АТТR амилоидоз считался неизлечимым забо-
леванием [6]. Однако на сегодняшний день про-
грессивные методы диагностики позволяют ис-
ключить сердечный амилоидоз из списка очень 
редких нозологий. Долгое время единственным 
достоверным способом верифицировать ATTR-
КМП было проведение эндомиокардиальной 
биопсии, что является «золотым стандартом» в 
постановке диагноза. При отсутствии возмож-
ности или отказе пациента от проведения эн-
домиокардиальной биопсии в качестве альтер-
нативы возможно использование комбинации 
экстракардиальной биопсии совместно с неин-
вазивными методиками (ЭХОКГ/МРТ), указы-
вающими на имеющиеся повреждения сердца. 
Однако на сегодняшний день для определения 
ATTR-амилоидоза существуют и успешно при-
меняются высокочувствительные методики не-
инвазивной диагностики. 

Сцинтиграфическое исследование миокарда 
с использованием остеотропных РФП является 
высокоспецифичным (>99%) и чувствительным 
(86%); 2–3 степень поглощения миокардом РФП 
при наличии отрицательного гематологическо-
го теста на AL-амилоидоз позволяет с большой 
вероятностью поставить ATTR-КМП. 

Специфические диагностические маркеры 
можно выявить по данным визуализирующих 
методик ЭхоКГ или МРТ. К эхокардиографиче-
ским признакам относятся необъяснимое утол-
щение стенки ЛЖ≥12 мм в сочетании с двумя 
или более критериями (диастолическая дис-



117Южно-Российский журнал терапевтической практики
South Russian Journal of Therapeutic Practice
2024;5(4):111-118

КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ Н.В. Хайло, Е.В. Беловолова, О.В. Целуйко, Д.А. Калмыкова, Л.В. Морозова
ТРАНСТИРЕТИНОВАЯ АМИЛОИДНАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ:  

ТРУДНЫЙ ПАЦИЕНТ ДЛЯ ИНТЕРНИСТА

функция 2-й степени и выше; уменьшение ско-
рости допплеровских волн s, e и а (<5 см/с); 
снижение общей продольной деформации ЛЖ 
(абсолютное значение <-15%)) или наличие 8 и 
более баллов по мультипараметрической оце-
ночной шкале. При использовании МРТ сердца 
как дополнительного метода характерными бу-
дут диффузное субэндокардиальное или транс-
муральное накопление контраста при LGE и ано-
мальная кинетика гадолиния.

Для определения типа амилоида — дикий 
(ненаследственный) или вариантный (наслед-
ственный) — проводится генотипическое те-
стирование методом секвенирования по Сэн-
геру. Это позволяет прогнозировать дальней-
шее развитие заболевания, а при выявлении 
причинной мутации направить родственников 
первой линии на проведение генетического те-
стирования.

Недавнее появление препаратов для таргет-
ной терапии (препараты класса стабилизаторов 
тетрамеров транстиретина (дифлунизал, тафа-
мидис) [6]), привела к колоссальному успеху в 
лечении ATTR-амилоидоза. Это помогает сде-

лать жизнь пациентов с данным недугом более 
качественной, продолжительной и формирует 
относительно благоприятный прогноз, если та-
кую терапию назначать до проявления значи-
мых симптомов [7].

В настоящее время, несмотря на наличие 
адаптированных под российскую практику кли-
нических рекомендаций и алгоритмов диагно-
стики [4] как амилоидоза, так и амилоидной 
кардиомиопатии, важной составляющей истин-
ного диагноза продолжают оставаться осведом-
ленность и настороженность врача [8], а также 
разработка рациональной стратегии диагности-
ческого поиска (диагностический скрининг, де-
тальный сбор жалоб и анамнеза, в том числе се-
мейного [9], поиск причинно-следственных свя-
зей и тактически верная маршрутизация паци-
ентов). На наш взгляд, необходимо проведение 
школ и семинаров для практикующих врачей по 
данной нозологии.
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