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Сравнение амилоидоза сердца и гипертрофической кардиомиопатии: ретроспективный анализ 
особенностей поражения сердца и почек

Резник Е. В.1,2, Нгуен Т. Л.1, Кудрявцева М. М.3, Голухов Г. Н.2

Цель. Определить особенности, помогающие дифференциальной диагно-
стике этих двух состояний, путем анализа клинических, электро-, эхокардио-
графических и лабораторных данных у пациентов с системным амилоидозом 
и гипертрофической кардиомиопатией (ГКМП). 
Материал и методы. Обследовали 38 больных с амилоидозом сердца и 80 
больных ГКМП. 
Результаты. Было обнаружено, что симметричность утолщения стенки левого 
желудочка (ЛЖ), зернистый и  блестящий вид миокарда и  утолщение створок 
клапанов сердца являются лучшими кардиальным предикторами, а возраст вы-
ше 63 лет, снижение скорости клубочковой фильтрации и протеинурия являются 
лучшими внекардиальными предикторами амилоидоза сердца, тогда как низкий 
вольтаж комплексов QRS и перикардиальный выпот имели меньшее клиниче-
ское значение. Переднесистолическое движение передней створки митрально-
го клапана, асимметричное утолщение стенки ЛЖ и электрокардиографические 
признаки гипертрофии ЛЖ с высокой вероятностью свидетельствовали о ГКМП. 
Заключение. Таким образом, стандартные неинвазивные методы могут быть 
полезны для выявления инфильтративного процесса в  миокарде и  диффе-
ренциальной диагностики амилоидоза сердца и ГКМП.
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графия, дифференциальная диагностика.
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Comparison of cardiac amyloidosis and hypertrophic cardiomyopathy: retrospective analysis of cardiac 
and kidney lesion

Reznik E. V.1,2, Nguyen T. L.1, Kudryavtseva M. M.3, Golukhov G. N.2

Cardiac amyloidosis performance is in many ways similar to hypertrophic 
cardiomyopathy (HCM), and therefore it is extremely difficult to distinguish these 
two diseases in practice. The present study was performed to identify features 
that aid in the differential diagnosis by analyzing clinical, electrocardiographic, 
echocardiographic and laboratory data in patients with systemic amyloidosis and 
HCM. In the study, 38 patients with cardiac amyloidosis and 80 patients with HCM were 
examined. It was found that symmetrical left ventricular (LV) wall thickening, granular 
and sparkling appearance of the myocardium and thickened heart valves were the 
best cardiac predictors, and age above 63 years, decreased glomerular filtration rate 
and proteinuria were the best non-cardiac predictors of cardiac amyloidosis, whereas 
low QRS voltage and pericardial effusion were of less clinical significance. Systolic 
anterior motion of the anterior mitral leaflet, asymmetric LV wall thickening, and 
electrocardiographic signs of LV hypertrophy were highly suggestive of HCM. Thus, 
standard noninvasive methods may be useful for identifying myocardial infiltrative 
processes and differentiating cardiac amyloidosis from HCM.
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• � Картина амилоидоза сердца во многом сходна 
с проявлениями гипертрофической кардиомио
патии.

• � Симметричность утолщения стенки левого 
желудочка, зернистый и  блестящий вид мио-
карда и  утолщение створок клапанов сердца 
являются лучшими кардиальными предикто-
рами амилоидоза сердца.

• � Возраст старше 63  лет, снижение скорости 
клубочковой фильтрации и  протеинурия яв-
ляются лучшими внекардиальными предикто-
рами амилоидоза сердца.

• � Cardiac amyloidosis performance is in many ways 
similar to hypertrophic cardiomyopathy.

• � Symmetrical left ventricular wall thickening, granu
lar and sparkling appearance of the myocardium 
and thickened heart valves were the best cardiac 
predictors of cardiac amyloidosis.

• � Age above 63 years, decreased glomerular filtration 
rate, and proteinuria are the best noncardiac 
predictors of cardiac amyloidosis.

Ключевые  моменты Key  messages

Амилоидоз сердца (амилоидная кардиомиопатия) 
часто является нераспознанной причиной хрониче-
ской сердечной недостаточности (ХСН) и  увеличе-
ния массы миокарда (псевдогипертрофии) левого 
желудочка (ЛЖ). Амилоидная кардиомиопатия мо-
жет имитировать другие сердечно-сосудистые забо-
левания, в  т. ч. гипертрофическую кардиомиопатию 
(ГКМП), рестриктивную кардиомиопатию и  дру-
гие инфильтративные заболевания сердца [1, 2]. 
Показано, что у  5% больных с  диагностированной 
ГКМП утолщение стенки ЛЖ обусловлено амилоидо
зом [1]. Появление новых методов патогенетической 
терапии амилоидоза сердца открыло новую эру ран-
ней диагностики заболевания и улучшения прогноза 
этих пациентов. Ряд кардиальных и экстракардиаль-
ных проявлений системного амилоидоза может уси-
лить клиническую настороженность и  способство-
вать направлению пациента на обследование с целью 
подтверждения диагноза. Таким образом, дифферен-
циальная диагностика амилоидоза сердца и  ГКМП 
и ранняя верификация амилоидоза имеют решающее 
значение для замедления патологического процесса 
и профилактики необратимого поражения различных 
органов и полиорганной недостаточности.

Материал и методы
Пациенты. В исследование были включены 38 па-

циентов (65,8% женщин, 34,2% мужчин) с амилоидо-
зом сердца. Возраст больных колебался от 37 до 98 лет 
(здесь и далее результаты представлены как медиана, 
в  скобках указан интерквартильный размах — воз-
раст 72,5 (64-84) лет). Амилоидоз был диагностиро-
ван инвазивно при выявлении амилоида в биоптатах 
(эндомиокардиальную биопсию не проводили). В со-
ответствии с  международным золотым стандартом 
исследуемые образцы, помимо стандартной окраски 
гематоксилином-эозином, были окрашены Конго 
красным и  исследованы в  поляризованном свете. 

Типирование амилоида по техническим причинам 
проведено лишь в  26,3% случаев. Критериями диа-
гностики системного амилоидоза являлись морфо-
логически доказанный амилоидоз в  биоптатах двух 
и  более локализаций. При его наличии в  сочетании 
с клинико-инструментальной картиной кардиально-
го поражения верифицировали амилоидоз сердца [3].

В группу сравнения были включены 80 пациентов 
(43,7% женщин, 56,3% мужчин) с  ГКМП в  возрасте 
от 16 до 80  лет (медиана возраста 57 (48,5-63) лет), 
диагностированной в  многопрофильном стациона-
ре. Диагноз был поставлен на основании эхокардио
графического (ЭхоКГ) обнаружения гипертрофи-
рованного ЛЖ (с утолщением стенки ≥12  мм) при 
отсутствии патологии, которая могла бы привести 
к развитию гипертрофии [4].

Электрокардиография. Электрокардиограммы 
(ЭКГ) в  12 отведениях регистрировали со стандарт-
ной чувствительностью 10 мм =1 мВ. Оценены кри-
терии Корнелла, Соколова-Лайона и вольтаж зубцов 
ЭКГ. Низким считался вольтаж в  отведениях от ко-
нечностей <5 мм или в прекардиальных <10 мм. QRS 
комплексы желудочкового происхождения, артефак-
ты из анализа исключались.

Эхокардиография. Был проведен ретроспектив
ный анализ результатов ЭхоКГ исследования (В- 
и  M-режим, постоянно-волновая и  импульсно-
волновая допплерография). Измерения проводи-
лись в  соответствии со стандартами Американского 
общества эхокардиографии [5]. Особое внимание 
уделялось эхогенности и  толщине миокарда, раз-
меру полостей, толщине створок и  движению кла-
панов, наличию перикардиального выпота. Сильно 
отражающие эхосигналы миокарда определялись 
как четкие и  очень яркие эхосигналы, которые со-
хранялись в различных проекциях или углах, а также 
при достаточно низких настройках усиления, чтобы 
полностью исключить эхосигналы окружающих эн-
до- и миокарда [5].

Для оценки функционального состояния почек бы-
ла рассчитана скорость клубочковой фильтрации 
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(СКФ) по формуле CKD-EPI [6]. Проведена оценка 
наличия и  степени выраженности протеинурии по 
результатам общего анализа мочи.

Статистика. Статистическая обработка прово-
дилась с  помощью программы SPSS 26. Поскольку 
часть полученных данных не подчинялась закону 
нормального распределения, применяли непарамет
рические методы. Центральная тенденция и  дис-
персия признака представлены как медиана и  ин-
терквартильный размах (указан в  скобках). Оценку 
межгрупповых различий в двух независимых группах 
проводили с помощью критерия Манна-Уитни. При 
анализе качественных данных определяли абсолют-
ную и относительную частоту для каждого значения 
признака. При сравнении относительных частот 
признака в  двух группах и  коэффициентов корреля-
ций производилась проверка гипотез об их равенстве 
с  помощью двустороннего критерия статистической 
значимости. Для сопоставления групп по качествен-
ному признаку использовали критерий хи-квадрат 
(метод максимального правдоподобия). 

Результаты
При сравнении группы больных с  амилоидозом 

сердца с  группой больных с  ГКМП выявлено, что 
у больных с амилоидозом достоверно чаще имеются 

данные: женский пол, старший возраст, перенесенный 
инфаркт миокарда, сахарный диабет, артериальная 
гипертензия в  анамнезе. У  больных с  амилоидозом 
значительно чаще встречаются ХСН III-IV функцио-
нального класса, ортостатическая гипотония, низкие 
значения СКФ, умеренная протеинурия (табл. 1).

По данным ЭКГ низкий вольтаж наблюдался у 11 
(43,3%) больных амилоидозом и  только у  1 (1,3%) 
больного ГКМП. Гипертрофия ЛЖ по вольтажным 
критериям была обнаружена у  36 (48%) больных 
с ГКМП, но ни у одного из больных амилоидозом.

Асимметричное утолщение перегородки (соотно-
шение толщина перегородки/толщина задней стенки 
>1,3) не наблюдалось у  больных с  системным ами-
лоидозом, но имело место у  62 (77,5%) пациентов 
с ГКМП.

Утолщение створок или кальциноз клапана/кла-
панов сердца наблюдались у  10 (50%) больных ами-
лоидозом и  у  13 (16,3%) пациентов ГКМП: пораже-
ние одного клапана — у  7 (35%) и  5 (6,3%), пораже-
ние двух и  более клапанов — у  3 (15% ) и  8 (10%), 
соответственно. Утолщение/кальциноз наиболее вы-
ражен в области комиссур аортального клапана, в то 
время как створки митрального и трикуспидального 
клапанов утолщаются более диффузно. Подвижность 
клапанов не была нарушена во всех случаях.

Таблица 1
Сравнение показателей групп пациентов с амилоидозом сердца и ГКМП

Показатели Амилоидоз сердца (n=38) ГКМП (n=80) Достоверность
Пол, % муж. 34,2 56,3 χ2=3,88; df=1; P=0,049
Возраст, годы 72,5 (64-84) 57 (48,5-63) Р<0,001
Артериальная гипертензия, % 81,6 53,8 χ2=11,26; df=1; P=0,001
Сахарный диабет, % 36,8 17,5 χ2=6,16; df=1; P=0,013
ХСН, % 71,1 77,6 P>0,05
ХСН III-IV ФК, % 81,5 31,3 χ2=9,15; df=1; Р=0,002
Инфаркт миокарда в анамнезе, % 34,2 15 χ2=5,74; df=1; P=0,017
СКФ, мл/мин/1,73 м2 21,2 (13,1-40) 65 (56-78,8) P<0,001
Ортостатическая гипотония, % 13,2 1,3 χ2=7,57; df=1; Р=0,013
Протеинурия, г/л 1,1 (0,5-3,0) 0,3 (0,1-1) Р<0,01
Фракция выброса ЛЖ, % 55 (44,5-55) 63 (55-70) P>0,05
ОВТЛЖ, % 0 64,1 P<0,001
Симметричное утолщение стенки ЛЖ, % 100 22,1 Р<0,001
Зернистость миокарда, % 30 0 χ2=17,09; df=1; P=0,001
Кальциноз, утолщение створок, % 50 16,3 χ2=11,41; df=1; Р=0,002
Фибрилляция предсердий, % 44,7 45 P>0,2
Нарушение проводимости, % 26,3 36,3 P>0,4
Низкий вольтаж на ЭКГ, % 42,3 1,3 χ2=20,09; df=1; p=0,001
Гидроперикард, % 28,9 12,5 χ2=6,34; df=2; Р=0,032
Гидроторакс, % 45,7 6,4 χ2=25,79; df=2; Р<0,001
Признаки легочной гипертензии, % 77,8 35 χ2=9,86; df=1; Р=0,002

Примечание: переменные представлены в виде медианы значения или процента пациентов.
Сокращения: ГКМП — гипертрофическая кардиомиопатия, ЛЖ — левый желудочек, ОВТЛЖ — обструкция выносящего тракта левого желудочка, СКФ — ско-
рость клубочковой фильтрации, ФК — функциональный класс, ХСН — хроническая сердечная недостаточность, ЭКГ — электрокардиограмма.
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Признаки "зернистости" миокарда наблюдались 
исключительно при амилоидозе у 6 (30%) пациентов. 
Ни у одного пациента с ГКМП не было гиперэхоген-
ности миокарда.

Переднее систолическое движение митрального 
клапана наблюдалось у 38 (47,5%) пациентов и толь-
ко при ГКМП. 

У  11 (28,9%) больных амилоидозом и  у  9 (12,5%) 
больных ГКМП имелся перикардиальный выпот, но 
количество жидкости было небольшим (кроме одно-
го пациента с  амилоидозом, у  которого выявлен ге-
моперикард с тампонадой сердца). 

При амилоидозе сердца у  пациентов достоверно 
чаще встречаются такие признаки, как симметричное 
утолщение стенки ЛЖ, гидроторакс, гидроперикард, 
легочная гипертензия, кальциноз/утолщение ство-
рок клапанного аппарата сердца (особенно, створок 
митрального и аортального клапанов) (табл. 1).

В  таблице 2 показана чувствительность и  специ-
фичность значимых исследованных переменных. Мы 
выявили, что наличие низкого вольтажа комплекса 
QRS на ЭКГ, зернистости миокарда при проведении 

ЭхоКГ, ортостатической гипотензии, гидроторакса 
высоко специфичны для амилоидоза сердца и позво-
ляют отличить его от ГКМП (специфичность >90%, 
табл.  2). Однако такие признаки обладают низкой 
чувствительностью (<50%) и  не могут использовать 
для исключения амилоидоза при их отсутствии. 

Наоборот, симметричное утолщение стенки 
ЛЖ, отсутствие обструкции выносящего тракта ЛЖ 
(ОВТЛЖ) и  снижение СКФ <34 мл/мин/1,73  м2 об-
ладают высокой чувствительностью, при их отсут-
ствии вероятность наличия амилоидоза невысокая. 
Но при присутствии таких признаков наличие ами-
лоидоза неоднозначно (специфичность <80%). 

Также выявили, что сахарный диабет и  артери-
альная гипертензия часто являются сопутствующими 
заболеваниями обоих патологий, но при амилоидозе 
сердца встречаются достоверно чаще. Дополнительно 
фибрилляция предсердий, ХСН, нарушение прово-
димости являются частыми осложнениями для обоих 
патологий с примерно одиноковой частотой встреча-
емости (табл. 1).

Возраст постановки диагноза для пациентов с ами-
лоидозом сердца достоверно выше, чем для пациентов 
с ГКМП, при пороговом значении >63,5 года он об-
ладает чувствительностью 81,6% и  специфичностью 
76,2% по ROC-кривой вероятности диагностики ами-
лоидоза; при пороговом значении >65,5 лет чувстви-
тельность несколько снижается (76,3%), а специфич-
ность повышается до 80%. Похожие результаты полу-
чены при анализе показателей СКФ и  протеинурии 
двух групп пациентов. СКФ и протеинурия с порого-
вым значением 47 мл мин/1,73 м2 и 0,32 г/л мочи со-
ответственно, вместе с возрастом обладают хорошей 
чувствительностью и специфичностью для предсказа-
ния наличия амилоидоза сердца в отличие от ГКМП.

Чтобы уменьшить количество переменных и оце-
нить их относительную предсказательную способ-
ность, они были введены в модель регрессии Кокса. 
После обратного исключения, оставались 3 пере-
менные — возраст пациента, уровень протеинурии 
и  СКФ. Прогностическая модель для дифференци-
альной диагностики амилоидоза сердца и  ГКМП 
у  пациентов с  утолщением стенки ЛЖ, исходя из 
значений этих факторов:

Р =
1

1+e-z
,

z=1,313+0,49*А-2,674*В-1,671*С,
где: p — вероятность исключения амилоидоза серд-
ца; А: СКФ пациента (мл/мин/1,73  м2), В: возраст 
>63,5 года (0 — нет; 1 — есть), С: протеинурия (г/л).

При пороговом значении Р<0,5 логистическая 
функция прогнозировала амилоидоз с  точностью 
88,9%. При Р>0,5 она прогнозировала ГКМП с точ-
ностью 93,7%. В целом функция обладает точностью 
92,2% (рис. 1).

Таблица 2
Чувствительность и специфичность признаков  

двух сравнительных групп

Показатели Пороговое 
значение

Специфичность, 
%

Чувствительность, 
%

Женский пол 56,3 63,2
Возраст, годы 63,5 года 76,2 81,6

65,5 лет 80 76,3
Симметричное 
утолщение стенки ЛЖ, %

77,9 100

ХСН III-IV ФК, % 68,7 81,5
Инфаркт миокарда 
в анамнезе

85 34,2

СКФ, мл/мин/1,73 м2 47,1 83,3 84,5
34 66,7 98,6

Ортостатическая 
гипотония

98,7 13,2

Протеинурия, г/л 0,32 94,1 78,6
1,1 98,5 46,4

Отсутствие ОВТЛЖ, % 64,1 100
Низкий вольтаж на ЭКГ 98,7 42,3
Зернистость миокарда, % 100 30
Кальциноз/утолщение 
створок, %

83,7 50

Гидроперикард, % 87,5 28,9
Гидроторакс, % 93,6 45,7
Признаки легочной 
гипертензии при 
неинвазивной оценке, %

65 77,8

Сокращения: ЛЖ — левый желудочек, ОВТЛЖ — обструкция выносяще-
го тракта левого желудочка, СКФ — скорость клубочковой фильтрации, 
ФК — функциональный класс, ХСН — хроническая сердечная недостаточность, 
ЭКГ — электрокардиограмма.
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Таким образом, возраст пациента, уровень про-
теинурии и уровень СКФ показали себя как лучшие 
независимые предикторы диагностики амилоидоза 
в отличие от ГКМП у больных с утолщением стенки 
ЛЖ ≥12 мм.

Обсуждение
При системном амилоидозе может поражаться 

практически любой орган, чаще всего сердце (70-80% 
при AL-амилоидозе, 15-25% при ATTR-амилоидозе) 
и почки (100% при AA-амилоидозе, 80-90% при AL-
амилоидозе) [1].

Хотя ранее амилоидоз сердца считался редким за-
болеванием, в последние годы его все чаще призна-
ют частой причиной ХСН и смертности. Амилоидоз 
сердца может симулировать многие другие сердечные 
заболевания, включая ГКМП. Важность ранней диа-
гностики амилоидоза нельзя переоценить, учитывая, 
что при отсутствии лечения медиана выживаемости 
от дебюта ХСН составляет примерно 6 мес. для па-
циентов с AL-амилоидозом, но современные методы 
лечения могут перевести болезнь в  длительную ре-
миссию и продлить жизнь на много лет [7, 8].

Возраст на момент постановки диагноза име-
ет важную роль в  дифференциальной диагностике 
амилоидоза сердца и  ГКМП. Пациенты, у  которых 
ГКМП диагностирована в  позднем возрасте, пред-
ставляют собой группу повышенного риска амило-
идоза сердца, т. к. с  возрастом частота амилоидоза 
сердца значительно возрастает. Недавно результа-
ты Международного регистра SHaRe (Sarcomeric 
Human Cardiomyopathy Registry), в который включено 

7286 пациентов с ГКМП, диагностированной в пери-
од с  1961 по 2019гг, показали, что средний возраст 
на момент постановки диагноза ГКМП неуклонно 
растет, частота диагностики среди пациентов старше 
60  лет увеличилась с  9,2% до 2000г до 31,8% после 
2010г, при этом у  пожилых чаще встречается спора-
дическая форма заболевания и  не выявляется пато-
логическая мутация (генотип-отрицательный статус) 
[9]. В  исследовании, включавшем 343 пациента, на-
правленных с  первоначальным диагнозом ГКМП 
в  возрасте ≥40  лет, амилоидоз сердца был наиболее 
частым фенотипом ГКМП, встречался в 9% случаев. 
Распространенность амилоидоза сердца линейно уве-
личивалась с возрастом постановки диагноза ГКМП, 
варьируя от 1% в  возрасте 40-49  лет до 26% в  воз-
расте старше 80 лет, при этом в подавляющем боль-
шинстве случаев при типировании был подтвержден 
АТТR-амилоидоз [10]. В  проспективном исследова-
нии среди 298 пациентов в  возрасте старше 62  лет, 
с необъяснимым утолщением стенки ЛЖ, изначально 
интерпретированным как ГКМП, Damy T, et al. об-
наружили 5% распространенность наследственного 
типа ATTR-амилоидоза, используя генетическое те-
стирование для поиска мутации в  гене транстирети-
на, сцинтиграфию костей и  магнитно-резонансную 
томографию [11]. По результатам настоящего иссле-
дования, возраст больных выше 63,5  лет с  чувстви-
тельностью 81,6% и специфичностью 76,2% позволял 
диагностировать амилоидоз сердца, а не ГКМП.

Изменения на ЭКГ характерны как для амилои-
доза сердца, так для ГКМП, но не являются патогно-
моничными. Низкий вольтаж комплекса QRS на ЭКГ 
давно известен как специфичный признак амилоидо-
за сердца, но обладающий низкой чувствительностью. 
Большой перикардиальный выпот, ожирение, эмфи-
зема легких и  т. д. могут приводить к  таким же ЭКГ 
изменениям, не связанным с отложением амилоида.

В нашем исследовании низкий вольтаж комплек-
са QRS на ЭКГ при амилоидозе сердца был заре-
гистрирован у  большинства умерших больных [3]. 
Roberts WC, et al. сообщили, что ни у одного из паци-
ентов с  амилоидозом не было электрокардиографи
ческих признаков гипертрофии ЛЖ в последние 3 мес. 
их жизни, но у некоторых эта особенность проявля-
лась за год или более до смерти [12]. Следовательно, 
низкий вольтаж комплексов QRS ЭКГ может быть 
тревожным сигналом поздней стадии амилоидоза 
сердца. В  то же время амилоидную инфильтрацию 
сердца нельзя исключить при наличии электрокар-
диографических признаков гипертрофии ЛЖ. При 
амилоидозе сердца нормальный или низкий вольтаж 
комплекса QRS часто сочетается с  утолщением сте-
нок желудочков по данным ЭхоКГ. Предположили, 
что отношение вольтажа к  массе (масс-вольтажная 
диссоциация) может отражать тяжесть заболевания, 
тогда как незначительное или умеренное поражение 
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Рис. 1. ROC-кривая диагностики амилоидоза с помощью логистической функ-
ции P (достоверность р<0,001).
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сердца может сопровождаться нормальным или поч-
ти нормальным значением данного отношения.

Характерным ЭхоКГ признаком как амилоидоза 
сердца, так и ГКМП является увеличенная масса ЛЖ 
с  обычной или уменьшенной полостью желудочка. 
Оба состояния могут проявлять большие индиви-
дуальные вариации. При тщательном обследовании 
исключают артериальную гипертензию, врожден-
ные или приобретенные пороки сердца как причи-
ну увеличения массы желудочков, однако амилоидоз 
может остаться незамеченным, если не будут вы-
полнены соответствующие диагностические тесты. 
Асимметричное утолщение стенки ЛЖ является 
частой находкой при ГКМП, она реже встречает-
ся при амилоидозе сердца. В  нашем исследовании 
специфичным признаком ГКМП явилось асимме-
тричное утолщение стенки ЛЖ, которого не было 
ни у  одного пациента с  амилоидозом сердца. Хотя 
Martinez-Naharro А, et al. показали, что асимметрич-
ное утолщение стенки ЛЖ было наиболее частым 
паттерном ремоделирования желудочков при ATTR-
амилоидозе сердца [13]. И ГКМП, и амилоидоз серд-
ца могут проявляться равномерным утолщением мио
карда. Следовательно, эта особенность полезна, но 
не помогает полностью дифференцировать оба эти 
состояния, особенно, у пожилых пациентов.

ОВТЛЖ, как и асимметричное утолщение стенки 
ЛЖ, была высокоспецифичным признаком ГКМП. 
В  нашем исследовании она встречалась только 
у больных с ГКМП. В литературе были клинические 
случаи, при которых у  пациентов с  амилоидозом 
сердца развивается утолщение стенки ЛЖ с ОВТЛЖ 
[14]. То есть ОВТЛЖ не характерна для амилоидоза, 
ее наличие может снизить вероятность диагностики 
амилоидоза, но не полностью исключает ее.

Неоднородная, "зернистая" эхоструктура миокар-
да — ЭхоКГ-признак, хорошо известный как красный 
флаг диагностики амилоидоза сердца. Ее наличие под-
тверждает диагноз амилоидоза сердца и полностью ис-
ключает ГКМП, но ее отсутствие не исключает ами-
лоидной кардиомиопатии. В настоящем исследовании 
было обнаружено, что повышенная эхогенность явля-
ется важным предиктором амилоидоза. Важно пом-
нить, что такая структура может встречаться и  при 
других инфильтративных заболеваниях сердца [2].

Амилоид может инфильтрировать любые сердечно-
сосудистые структуры, в т. ч. клапаны сердца, утолще-
ние которых часто становится "красным флагом", вы-
зывающим подозрение на амилоидоз. Подвижность 
створок клапанов, за исключением аортального, при 
этом обычно сохраняется, что показано в нашем ис-
следовании. Аномально утолщенные створки клапа-
нов, по-видимому, также полезны для дифференци-
рования амилоидоза сердца и ГКМП. Вероятно, отло-
жение амилоида в створках клапанов с их утолщением 
является ключевым признаком инфильтрации сердца 

амилоидом (иногда единственным) [15], степень вы-
раженности утолщения створок клапанов может стать 
мерой инфильтративного поражения сердца.

Переднее систолическое движение митрального 
клапана обычно наблюдается при ГКМП, но оно при-
сутствует не всегда, часто сопровождается ОВТЛЖ. 
Эта особенность была описана и  при амилоидозе 
сердца, но в единичных случаях [14]. Она не наблю-
далась ни у одного из пациентов с амилоидозом, и ее 
наличие убедительно свидетельствовало о ГКМП.

Перикардиальный выпот нередко обнаруживает-
ся у  пациентов с  амилоидозом сердца. Количество 
жидкости обычно невелико, причина ее накопления 
неизвестна, но, вероятно, связано с  отложениями 
амилоида в эпикарде и перикарде. Перикардиальный 
выпот, при наличии, является красным флагом ами-
лоидоза сердца, но поскольку он отсутствовал у боль-
шинства пациентов с амилоидозом в настоящем ис-
следовании и не специфичен для только амилоидоза, 
он не оказался важным предиктором.

Среди внесердечных признаков, по результатам ре-
грессионного анализа Кокса, СКФ, протеинурия и воз-
раст являлись лучшими независимыми предикторами 
амилоидоза у  пациентов с  утолщением стенки ЛЖ. 
Амилоидоз представляет собой системное заболевание, 
при котором самым часто поражаемым органом, за ис-
ключением сердца, являются почки [1]. При наличии 
у больных с утолщением стенки ЛЖ нарушения функ-
ции почек, особенно если СКФ <47,1 мл/мин/1,73 м2 
и/или уровень протеинурии выше 0,32 г/л, необходимо 
проводить скрининг на амилоидоз.

Ограничения исследования. Поскольку наше ис-
следование имело ретроспективный характер, ЭхоКГ 
была проведена лишь 20 (52,6% от всех) пациентам 
с системным амилоидозом. Данных по толщине пра-
вых отделов сердца, межпредсердной перегородки 
в  медицинской документации представлено не бы-
ло. У  12 (57,1%) пациентов при ЭхоКГ оценка диа-
столической функции ЛЖ не проводилась. Уровень 
N-концевого фрагмента промозгового натрийурети-
ческого пептида в сыворотке крови не определялся.

Заключение
Поскольку прогноз и  терапевтические стратегии 

значительно различаются в  зависимости от нозоло-
гии, дифференциальная диагностика амилоидоза 
сердца и ГКМП является сложной проблемой в кли-
нической практике. Тщательное обследование паци-
ентов с утолщением стенки ЛЖ и своевременное вы-
явление красных флагов амилоидоза играет важную 
роль в диагностике и дифференциации двух патоло-
гических состояний.

Отношения и деятельность: все авторы заявляют 
об отсутствии потенциального конфликта интересов, 
требующего раскрытия в данной статье.
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