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Амилоидоз  — это группа заболеваний, общим 
признаком которых является внеклеточное отложе-
ние в органах и тканях особого белка β-фибриллярной 
структуры  — амилоида. При системном амилоидозе 
сердце является доминирующим органом-мишенью, 
также встречается изолированное поражение сердца 
при локальных формах заболевания [1, 2]. Сущест-
вуют конкретные типы амилоида, обладающие спе-
цифичностью к сердцу: амилоидоз легких цепей (AL), 
сенильный системный амилоидоз (SSA) и семейный 
амилоидоз (FAP) [3].

В настоящее время в связи с внедрением высокочув-
ствительных методов лабораторной диагностики 
(иммунофиксация, определение свободных легких 
цепей) амилоидоз сердца выявляется чаще [4, 5]. 
Однако, учитывая неспецифичность симптомов забо-
левания, малую настороженность среди врачей в отно-
шении амилоидоза и полиорганность поражения, сис-
темный амилоидоз и  амилоидоз сердца, в  частности, 
продолжает относиться к  трудно диагностируемым 
заболеваниям [4-7]. Поэтому при неясной и резистент-

ной к  лечению хронической сердечной недостаточно-
сти в схему дифференциального диагноза следует вклю-
чать и амилоидное поражение сердца [4]. К сожалению, 
при поздней диагностике общая тяжесть состояния 
этих пациентов не  позволяет проводить им современ-
ное эффективное лечение (интенсивная химиотерапия 
с  трансплантацией стволовых клеток, трансплантация 
органов: сердца, печени или почек) [5].

В связи с  вышесказанным представляется инте-
ресным клинический случай прижизненной диагно-
стики первичного амилоидоза с  поражением сердца 
и перикарда.

Больная О., 1961г рождения поступала в  течение 
2016г в  отделение кардиологии трижды. Причиной 
госпитализации, как часто бывает при первичном ами-
лоидозе сердца, была картина сердечной недостаточно-
сти, протекающая в основном с признаками правожелу-
дочковой недостаточности. Основными жалобами боль-
ной были одышка, чувство распирания в  правом 
подреберье, отеки ног, колющего характера боли в пре-
кардиальной области, не связанные с нагрузкой, и голо-
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вокружение, которое возникало при эпизодах частого 
снижения артериального давления до 90-85/60 мм рт.ст. 
Из анамнеза известно, что на протяжении предыдущего 
года у больной рецидивировала клиника экссудативного 
перикардита, по поводу которого была проведена субто-
тальная резекция перикарда в конце 2015г. Перед опера-
цией больной была проведена диагностическая корона-
рография, позволившая исключить ишемическую 
болезнь сердца. Во  время операции хирурги обратили 
внимание и описали значительное уменьшение в разме-
рах полостей правого и  особенно левого желудочков 
и  увеличение размеров правого предсердия. Аналогич-
ные изменения фиксировались двукратно при описании 
ЭхоКГ до операции: дилатация левого предсердия в “М” 
режиме  — 5,6  см, в  “В” режиме 5,5*7,9  см, правого 
предсердия в  “М” режиме 5,8  см, в  “В” режиме 
6,0*9,2 см. Полости левого и правого желудочка не рас-

ширены. Сократимость левого желудочка удовлетвори-
тельная. Выявлены утолщение межжелудочковой пере-
городки и задней стенки левого желудочка, неравномер-
ное утолщение перикарда за  счет плотного наложения 
фибрина. Систолическое давление в  легочной артерии 
35 мм рт.ст. Сделано заключение о диагностике рестрик-
тивной кардиомиопатии и  эксудативного перикардита. 
Результат патогистологического исследования пери-
карда после операции был кратким: данных за опухоле-
вой процесс, специфическое воспаление перикарда 
не  выявлено. Этиологическая причина рестриктивной 
кардиомиопатии в  период госпитализации в  2015г 
не  обсуждалась, перикардит расценен как проявление 
хронической сердечной недостаточности, по  поводу 
которой больная получала стандартное лечение. 

Фибрилляция предсердий у больной диагностиро-
вана за  8 лет до  появления клиники амилоидоза 
и  носит семейный характер. Ей страдает мать боль-
ной, брат и  сестра. В  2009г больной проведена 
имплантация ЭКС Philos SR, последние два года 
больная получает варфарин.

В период второй госпитализации в  апреле 2016г 
больная предъявляла жалобы на выраженную одышку, 
массивные отеки ног, слабость. Состояние больной 
было тяжелым. При осмотре — кожа чистая, обычной 
окраски, отеки ног до уровня колен, периферические 
лимфатические узлы не увеличены, определялся уме-
ренно выраженный асцит. Артериальное давление 
90/60  мм  — 84/58  мм рт.ст. Тоны сердца ритмичные 
с частотой 76-82 в минуту, шумы не выслушивались. 
Частота дыхания в  положении сидя  — 24 в  минуту. 
Притупление перкуторного звука над нижними отде-
лами легких с  обеих сторон, здесь  же ослабление 
везикулярного дыхания. Пальпировалась печень, 
выступая на 5-6 см ниже края реберной дуги, плотно-
эластической консистенции. Селезенка не пальпиро-
валась. По  результатам неврологического осмотра 
данных за периферическую нейропатию не получено. 
СОЭ — 8 мм/час, лейкоциты — 4,88 х 10*9/л; эритро-
циты 4,41 х 10*12/л, Hb 130 г/л. Анализы мочи без 

Рис.  1. Эхокардиография больной О. Парастернальное сечение по  длинной 
оси. Гипертрофия миокарда левого желудочка. Дилатация левого предсердия.

Рис. 2. Апикальная четырехкамерная позиция. Выявляется резкая дилатация 
обоих предсердий, гипертрофия межжелудочковой перегородки.

Рис.  3 (А, Б). А. Фрагменты биоптата перикарда. Окраска конго-красным. 
Б. Фрагменты биоптата перикарда. Окраска конго-красным в  поляризован-
ном свете при поляризующей микроскопии.

А		  Б
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патологии, показатели азотистого обмена не  изме-
нены. ЭКГ — ритм кардиостимулятора. На протяже-
нии всего периода холтеровского мониторирования 
регистрировался ритм электрокардиостимулятора 
с  частотой 69-85 уд./мин., средняя частота  — 70 
уд./мин. Эхокардиография повторно зафиксировала 
выраженную дилатацию обоих предсердий, гипер-
трофию межжелудочковой перегородки, впервые 
описана неоднородная “зернистая структура” мио-
карда (рис.  1, 2). УЗИ внутренних органов выявило 
увеличение в  размерах печени, наличие небольшого 
количества жидкости в  плевральных полостях 
и брюшной полости, спленомегалия не описана.

Были проведены исследования, позволившие 
исключить такие причины рестриктивной кардиомио
патии как гемохроматоз (нормальный уровень сыворо-
точного железа, ферритина, отсутствие специфических 
изменений кожи, печени), саркоидоз (отсутствие лим-
фоаденопатии), болезнь Леффлера (отсутствие гипер-
эозинофильного синдрома), склеродермия. Было 
решено обратиться в  патологоанатомическое бюро 
с просьбой поднять из архива оставленные после опера-
ции 4 микропрепарата и  провести целенаправленно 
исследования для подтверждения амилоидоза. Микро-
скопическое исследование проводилось после допол-
нительной селективной окраски препаратов конго 
красным в  поляризованном свете. Заключение: “Пре-
параты хорошего качества. В  представленных стеклах 
серийные срезы ткани перикарда с выраженными рас-
стройствами кровообращения, умеренными склероти-
ческими изменениями. Под мезотелием отмечается 
отложение гомогенных безъядерных эозинофильных 
масс, при окраске конго рот выявлено окрашивание 
данных масс в кирпично-красный цвет. При исследова-
нии тех же участков в поляризованном свете описанные 
отложения демонстрируют свечение яблочно-зеленого 
света. Заключение: положительные результаты допол-
нительных исследований позволяют высказаться 
в пользу диагностики амилоидоза” (рис. 3). Отсутствие 
хронического воспалительного процесса, опухолевого 
процесса, признаков миеломной болезни (при цитоло-
гии костного мозга плазмаклеточной инфильтрации 
не выявлено) позволили исключить вторичный амило-
идоз и миеломную болезнь и остановиться на диагно-

стике первичного амилоидоза, как причины рестрик-
тивной кардиомиопатии и  поражения перикарда. 
Но и само клиническое течение болезни, протекающее 
изолированно с поражением сердца и перикарда, было 
типичным для первичного амилоидоза. Заключитель-
ный диагноз был сформулирован следующим образом: 
системный первичный амилоидоз с поражением сердца 
по  типу рестриктивной кардиомиопатии, перикарда 
с клиникой рецидивирующего эксудативного перикар-
дита. Фон болезни  — идиопатическая фибрилляция 
предсердий, постоянная форма. Осложнение — сердеч-
ная недостаточность, стадия 2Б (NYHA, III ФК). 

Начато проведение курса полиохимиотерапии 
по  самой распространенной схеме лечения первич-
ного амилоидоза: программа МР (мелфалан в  дозе 
9  мг/м

2
 (алкеран 0,002 по  2 таблетки 3 раза в  день), 

с 1-го по 4-й дни курса лечения + преднизолон 100 мг 
внутрь (или дексаметазон 20 мг в/в капельно)) — 1 раз 
в 4 недели. Больная перенесла хорошо 2 курса лечения 
и  была выписана с  рекомендацией оценки эффекта 
терапии после 3-го и 4-го курсов терапии в амбулатор-
ных условиях. Однако улучшения в течении заболева-
ния не произошло и после 4 курса лечения сердечная 
недостаточность неуклонно прогрессирует. Больная 
была вновь госпитализирована для проведения тера-
пии сердечной недостаточности с включением в лече-
ние активной терапии диуретиками.

В заключение подчеркнем, что первичный амило-
идоз с поражением сердца является тяжелой патоло-
гией с  высоким уровнем летальности. Его очень 
трудно диагностировать и лечить. Наиболее ценным 
и объективным методом диагностики является биоп-
сия и  исследование гистологического материала 
органов и тканей с окраской конго красным с после-
дующим исследованием в  поляризованном свете. 
Следует помнить, что все пациенты с  кардиальной 
патологией, протекающей с  клиникой сердечной 
недостаточности неясной этиологии, требуют прове-
дения полноценной дифференциальной диагностики 
с включением в план обследования при необходимо-
сти и столь редкой патологии как амилоидоз сердца, 
подробного обследования с применением современ-
ных наиболее доказательных для диагностики амило-
идоза методов исследования.
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