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КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Представляется история болезни пациента П., 63 лет, 
проходившего лечение в марте 2013г. При поступлении 
предъявлял жалобы на  одышку при минимальных 
нагрузках; отеки ног. Болен с весны 2012г, когда появи-
лась одышка. При рентгенографии органов грудной 
клетки (ОГК) заподозрен экссудативный плеврит 
справа. Исследование плеврального содержимого 
исключило туберкулёз. В октябре в связи с нарастанием 
одышки, появлением отёков голеней обратился 
за  помощью к  кардиологу. На  основании выявленной 
при эхокардиографии выраженной гипертрофии сте-
нок левого желудочка (ЛЖ) выставлен диагноз гипер-
трофической кардиомиопатии, хронической сердечной 
недостаточности (ХСН). Рекомендовано лечение: ива-
брадином, эналаприлом, индапамидом. Больному стало 
лучше: уменьшились отёки, одышка. В  марте 2013г 
госпитализирован из-за ухудшения самочувствия.

Особенности объективного статуса: Акроцианоз. 
Отёки голеней до  уровня коленей. ЧСС 93 уд./мин, 
ЧД 26 в минуту, АД 90/60 мм рт.ст. Отсутствие дыха-
ния ниже 6 ребра справа по лопаточной линии. Мел-
копузырчатые хрипы в  нижних отделах лёгких. 
Печень увеличена.

Дополнительные методы исследования: ЭКГ  — 
норма. ЭКГ высокого разрешения выявила поздние 
потенциалы желудочков. Рентгенография ОГК: кар-
диомегалия, правосторонний гидроторакс до уровня 
6 ребра. Общий анализ крови, мочи без патологии. 

Мозговой натрий-уретический пептид (МНУП)  — 
474 пг/мл. Эхокардиография: утолщение стенок ЛЖ 
до  1,8  см, конечный диастолический размер 4,6  см, 
фракция выброса 22%, индекс массы миокарда ЛЖ 
166 г/м

2
, “свечение” стенки миокарда, III тип диасто-

лической дисфункции ЛЖ (рис.  1). Strain-анализ 
выявил уменьшение систолического укорочения сег-
ментов ЛЖ до 3,2% (рис. 2), максимально выражен-
ный в базальных отделах (укорочение 0,4%). Стресс-
эхокардиография подтвердила снижение миокарди-
ального резерва на фоне уменьшения толерантности 
до  2,1 МЕТ. Минутный объём кровообращения 
(МОК) в покое (67 уд./мин) составил 3,5 л/мин, мак-
симальный МОК в  ходе тестирования  — 3,8 л/мин 
(85  уд./мин), МОК на  фоне пиковой нагрузки  — 
3,3  л/мин (135 уд./мин). Контрастная МРТ сердца: 
отсроченное накопление контрастного вещества пре-
имущественно в  субэндокардиальных и  субэпикар-
диальных отделах, характер накопления со временем 
изменяется (рис.  3). Гистологическое исследование 
биоптатов слизистой прямой кишки: в  подлежащей 
строме  — очаги отложения аморфных эозинофиль-
ных масс, “конго рот” положительные.

Диагноз: Системный амилоидоз (неуточнён-
ный) с  поражением сердца. ХСН IIб стадии, III 
ФК. Проводилось лечение фуросемидом, ивабра-
дином, спиронолактоном, дигоксином. Выписан 
с  улучшением: уменьшились одышка, отёки, вес 
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Заключение 
Амилоидоз сердца в большинстве случаев харак-

теризуется драматичным течением ХСН. Только 5% 
больных с  первичным амилоидозом проживают 
более 10 лет, продолжительность жизни после появ-
ления признаков ХСН у больных с сердечным ами-
лоидозом составляет 6 месяцев [1]. Плохой прогноз 
выживания пациента сочетается с низкими показа-
телями сократимости базальных отделов ЛЖ 
по данным Strain анализа [2]. Представляется целе-
сообразной имплантация кардиовертера-дефи-
бриллятора при выявлении высокой аритмогенной 
готовности по данным ЭКГ высокого разрешения, 
выраженного снижения сократимости ЛЖ, в  осо-
бенности базальных сегментов. Такой подход, 
несмотря на его неоднозначность [3], может предот
вратить случаи внезапной смерти в период верифи-
кации заболевания, ожидания специфического 
лечения амилоидоза.

на 2,5 кг. Через неделю возник приступ сердцебие-
ния, потеря сознания. Прибывшие врачи констати-
ровали биологическую смерть. Вскрытие тела 
не проводилось.

Рис. 1. Эхокардиография больного П., парастернальная позиция длинной оси 
ЛЖ, М-эхограмма.

Рис.  2. Эхокардиография больного П., апикальная 2-х камерная позиция, 
Strain-анализ.

Рис. 3. МРТ сердца больного П. Отсроченное контрастирование: накопление 
контрастного вещества в миокарде правого и левого желудочков, перикарде.
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