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Распространенность клинических признаков транстиретиновой амилоидной кардиомиопатии 
среди пациентов с сердечной недостаточностью с сохраненной фракцией выброса  
в Российской Федерации: исследование ТЕТРАМЕР

Моисеева О. М.1, Терещенко С. Н.2, Жиров И. В.2, Аншелес А. А.2, Барбараш О. Л.3, Галявич А. С.4, Джиоева О. Н.5, Дупляков Д. В.6, 
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Цель. Оценить распространенность клинических признаков транстиретино‑
вой амилоидной кардиомиопатии (ATTR-КМП), дополнительно проанализи‑
ровав демографические и  клинические характеристики пациентов, включая 
результаты проведенных в данной выборке инструментальных исследований, 
у пациентов с хронической сердечной недостаточностью с сохраненной фрак‑
цией выброса (ХСНсФВ) в  Российской Федерации по данным исследования 
в рутинной клинической практике.
Материал и методы. В рамках ретроспективной части исследования проана‑
лизированы данные пациентов с ХСНсФВ, ранее включенных в проспективное 
наблюдательное многоцентровое регистровое исследование сердечной недо‑
статочности в исследовательских центрах, обладавших возможностью прове‑
дения обследования для диагностики ATTR-КМП. Проводился учет симпто‑
мов и  признаков, ассоциированных с  высокой вероятностью наличия ATTR-
КМП ("красных флагов") на основании медицинского анамнеза и результатов 
лабораторно-инструментальных исследований. По итогам промежуточного 
анализа (n=1770, 29,5% от запланированного количества пациентов) было 
принято решение о  преждевременном прекращении исследования и  неце‑
лесообразности проведения проспективного этапа, предусматривавшего ве‑
рификацию диагноза ATTR-КМП у  пациентов с  высоким риском ее наличия.
Результаты. Средний возраст включенных пациентов составил 69,7±10,0 лет, 
из них 55,8% (n=988) — женщины. Измерение толщины задней стенки левого 
желудочка (ЗСЛЖ) было проведено у 1704 (96,3%) пациентов; указанный па‑
раметр превышал 12  мм в  287 (16,8%) случаях. Возможные признаки нали‑
чия ATTR-КМП выявлены у  1702 (96,2%) участников. Три и  более возможных 
признака наличия ATTR-КМП обнаружены у  1262 (71,3%) пациентов в  общей 
популяции. Среди пациентов с  доступными результатами измерения ЗСЛЖ 
219 (76,3%) участников с  утолщением ЗСЛЖ >12  мм имели ≥3 возможных 
признака наличия ATTR-КМП. При использовании калькулятора риска лишь 
у 117 (7,33%) пациентов имелась высокая вероятность данного заболевания.
Заключение. Более чем две трети пациентов с ХСНcФВ имеют несколько кли‑
нических признаков, ассоциированных с высоким риском наличия ATTR-КМП. 
Около 7% пациентов, отобранных с  помощью калькулятора риска, могут яв‑
ляться первоочередными кандидатами для обследования с целью верифика‑
ции диагноза. При этом определение оптимального алгоритма диагностики 
ATTR-КМП требует дальнейшего изучения.

Ключевые слова: хроническая сердечная недостаточность, сохраненная 
фракция выброса, транстиретиновый амилоидоз, транстиретиновая амило‑
идная кардиомиопатия.
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Prevalence of clinical manifistetions of transthyretin amyloid cardiomyopathy among patients with heart 
failure with preserved ejection fraction in the Russian Federation: the TETRAMER study

Moiseeva O. M.1, Tereshchenko S. N.2, Zhirov I. V.2, Ansheles A. A.2, Barbarash O. L.3, Galyavich A. S.4, Dzhioeva O. N.5, Duplyakov D. V.6, 
Kostareva A. A.1, Nasonova S. N.2, Zorina E. A.7; on behalf of clinical investigators#

Aim. To assess the  prevalence of  clinical manifestations of  transthyretin amyloid 
cardiomyopathy (ATTR-CM), as  well as  to analyze the  demographic and  clinical 
characteristics of  patients, including paraclinical investigations conducted in  this 
sample, in  patients with  heart failure with  preserved ejection fraction (HFpEF) 
in Russia according to the real-world study.
Material and  methods. As part of  the retrospective part, we analyzed the  data 
of patients with HFpEF previously included in a prospective observational multicenter 
registry study of heart failure in research centers with ability to diagnose ATTR-CM. 
Symptoms and  signs associated with  a  high probability of  ATTR-CM ("red flags") 
were recorded based on anamnestic and paraclinical data. Based on interim analysis 
(n=1770, 29,5% of the planned number of patients), we decided to stop the study 
and not conduct a prospective phase that involved verifying the diagnosis of ATTR-
CM in patients with a high risk of  its presence.
Results. The mean age of  the included patients was 69,7±10,0 years (women, 
55,8% (n=988)). Left ventricular (LV) posterior wall thickness (PWT) was measured 
in 1704 (96,3%) patients. It exceeded 12 mm in 287 (16,8%) cases. Possible signs 
of  ATTR-CM were detected in  1702 (96,2%) participants. Three or more possible 
signs of ATTR-CM were detected in 1262 (71,3%) patients in the general population. 
Among patients with  available LV PWT measurements, 219 (76,3%) participants 
with thickness >12 mm had ≥3 possible signs of ATTR-CM. Using the risk calculator, 
only 117 (7,33%) patients had a high probability of  this disease.
Conclusion. More than two thirds of  patients with  HFpEF have several clinical 
signs associated with  a  high risk of  ATTR-CM. About 7% of  patients selected 
using the  risk calculator may be primary candidates for  examination to  verify 
the  diagnosis. However, determining the  optimal algorithm for  diagnosing ATTR-
CM requires further study.

Keywords: heart failure, preserved ejection fraction, transthyretin amyloidosis, 
transthyretin amyloid cardiomyopathy.
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• � Транстиретиновая амилоидная кардиомиопатия 
(ATTR-КМП) часто остается нераспознанной 
причиной сердечной недостаточности с сохра-
ненной фракцией выброса.

• � Три и  более возможных признака наличия 
ATTR-КМП присутствует у  >70% пациентов 
с  хронической сердечной недостаточностью 
с сохраненной фракцией выброса.

• � С целью улучшения диагностики ATTR-КМП 
необходимо повысить уровень осведомленно-
сти практикующих врачей о клинических про-
явлениях заболевания ("красных флагах"), су-
ществующих калькуляторах для оценки его ве-
роятности, современных методах диагностики 
и лечения.

• � Transthyretin amyloid cardiomyopathy (ATTR-CM) 
is a  frequently unrecognized cause of heart failure 
with preserved ejection fraction.

• � Three or more possible features of  ATTR-CM 
are present in  >70% of  patients with  heart failure 
with preserved ejection fraction.

• � In order to  improve the  diagnosis of  ATTR-CM, 
awareness of practitioners about the clinical mani
festations ("red f lags"), existing probability calcula-
tors, modern methods of  diagnosis and  treatment 
should be increased.

Ключевые  моменты Key  messages
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Частота и  распространенность хронической сер-
дечной недостаточности (ХСН) с сохраненной фрак-
цией выброса (ХСНсФВ) в  общей популяции насе-
ления неуклонно растет в связи с увеличением про-
должительности жизни пациентов, ростом числа 
пациентов с  артериальной гипертензией (АГ), ожи-
рением и  сахарным диабетом [1]. Так, по данным 
исследования "ПРИОРИТЕТ-ХСН", доля пациентов 
с ХСНсФВ в Российской Федерации достигает 31,9% 
[2]. Наряду с традиционными факторами риска к раз-
витию ХСНсФВ приводят специфические заболевания 
миокарда, часто генетически детерминированные [3]. 
Среди таких заболеваний следует выделить транстире-
тиновую амилоидную кардиомиопатию (ATTR-КМП), 
своевременное распознавание которой на сегодняш-
ний день позволяет обеспечить доступ к  инноваци-
онным методам лечения и радикально изменить как 
качество жизни пациента, так и  его прогноз [4, 5].

ATTR-КМП — инфильтративная кардиомиопатия, 
вызванная отложением амилоидных фибрилл, белком-
предшественником которых является транстиретин. 
Данная патология характеризуется формированием 
диастолической, а  в  дальнейшем и  систолической 
дисфункции миокарда, нарушений проводимости, 
желудочковых и  наджелудочковых нарушений рит-
ма, а  также специфическим поражением клапанно-
го аппарата сердца, снижением качества жизни [5-8].

Согласно литературным данным, ATTR-КМП 
встречается у  12% пациентов с  ХСНсФВ преимуще-
ственно пожилого и  старческого возраста, при этом 
распространенность варьируется от 5% до 15% в  за-
висимости от географического региона [9-12]. Однако 
точная оценка распространенности данного заболева-
ния и его доли в этиологической структуре ХСНсФВ 
затруднена в связи с низкой настороженностью вра-
чей и  поздней диагностикой [5, 7]. В  пользу дан-
ного представления свидетельствует частое выявле-
ние транстиретинового амилоидоза по данным ауто- 
псийных исследований у пациентов старческого воз-
раста [12, 13]. Современные визуализирующие мето-
ды диагностики позволяют верифицировать наличие 
ATTR-КМП на ранней стадии, что особенно актуаль-
но в  свете появления эффективных специфических 
методов лечения, способных значительно улучшить 
прогноз заболевания [5-7, 10, 14]. Отдельные клини-
ческие признаки могут ассоциироваться с  высокой 
вероятностью наличия заболевания (т.е. служить так 
называемыми "красными флагами"), указывая на по-
тенциальное наличие амилоидоза сердца и играя клю-
чевую роль в отборе пациентов для проведения углу-
бленного диагностического обследования [5, 6, 14-16].

Эпидемиологические данные о  распространен-
ности ATTR-КМП и  частоте выявления возмож-
ных признаков наличия ATTR-КМП среди пациен-
тов с ХСНсФВ в Российской Федерации отсутствуют. 
Соответствующие сведения необходимы для оценки 

медицинских потребностей пациентов и  совершен-
ствования диагностических алгоритмов, что, в  свою 
очередь, способно повысить качество оказания меди-
цинской помощи и снизить затраты системы здраво
охранения.

Цель настоящего исследования — оценить распро-
страненность клинических признаков ATTR-КМП 
у  пациентов с  ХСНсФВ в  Российской Федерации 
по данным исследования в  рутинной клинической 
практике, дополнительно проанализировав демогра-
фические и клинические характеристики пациентов, 
включая результаты проведенных в  данной выборке 
инструментальных исследований.

Материал и методы
Многоцентровое наблюдательное ретроспективно-

проспективное исследование распространенности 
клинических признаков ATTR-КМП в реальной кли-
нической практике у российских пациентов с ХСНсФВ 
(ТЕТРАМЕР, номер в  базе данных клинических ис-
следований ClinicalTrials.gov — NCT06338839) про-
водилось с  участием 30 исследовательских центров 
на территории 21 региона Российской Федерации. 
Указанные центры были отобраны из числа центров 
(n=140), участвовавших в  проспективном наблюда-
тельном многоцентровом регистровом исследовании 
пациентов с  ХСН (ПРИОРИТЕТ-ХСН) [2], в  связи 
с  наличием в  них возможности проведения комп-
лексного кардиологического обследования для диа
гностики ATTR-КМП.

В ходе ретроспективного анализа, для включения 
в исследование последовательно отбирали пациентов 
в  возрасте ≥18  лет с  диагнозом ХСНсФВ (фракция 
выброса (ФВ) левого желудочка (ЛЖ) ≥50%), уста-
новленным в любое время в ходе их участия в иссле-
довании ПРИОРИТЕТ-ХСН согласно действующим 
национальным клиническим рекомендациям [17], 
за  исключением требования об обязательном изме-
рении уровня натрийуретических пептидов в случаях, 
когда их определение было невозможно. Не включа-
лись пациенты с любыми тяжелыми заболеваниями, 
сопровождавшимися снижением ожидаемой продол-
жительности жизни до ≤12 мес., и/или участвовавшие 
в любом интервенционном исследовании на момент 
включения в данное исследование.

Ретроспективный этап исследования предусма-
тривал оценку возможных признаков наличия ATTR-
КМП на основании имевшихся сведений об анамнезе 
ХСН и сопутствующих заболеваний, результатов ин-
струментального обследования сердца и лабораторных 
анализов по состоянию на момент времени, наиболее 
близкий к проведению исследования (табл. 1). Сбор 
данных проводился с  использованием электронных 
или бумажных медицинских карт пациентов.

Запланирована также проспективная часть иссле-
дования в виде проведения комплексного кардиоло-
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гического обследования с целью подтверждения или 
исключения диагноза ATTR-КМП среди пациентов, 
имевших толщину задней стенки ЛЖ (ЗСЛЖ) >12 мм 
и ≥3 признаков высокого риска наличия ATTR-КМП 
(табл. 2). В качестве первичной конечной точки была 
выбрана доля пациентов с подтвержденным диагно-
зом ATTR-КМП в популяции пациентов с ХСНсФВ.

После включения 29,5% от запланированного ко-
личества пациентов (n=1770 из 6000) в  ретроспек-
тивный этап исследования и  до начала телефонных 
контактов с пациентами с целью приглашения их для 
участия в  проспективном этапе был проведен про-
межуточный анализ, в рамках которого оценивались 
демографические и основные исходные клинические 
характеристики исследуемой популяции. В ходе это-

го анализа были получены данные о  встречаемости 
возможных признаков ATTR-КМП в  исследуемой 
популяции. По итогам промежуточного анализа ре-
троспективного этапа спонсором исследования бы-
ло принято решение о  досрочном прекращении ис-
следования и  нецелесообразности проведения про-
спективного этапа.

Статистический анализ и обработку данных про-
водили с использованием программной среды R (вер-
сия 4.4.2) и программного обеспечения RStudio (вер-
сия 2024.12.0.467). Качественные признаки представ-
лены в виде абсолютных частот встречаемости и долей 
в  процентах, а  непрерывные (количественные) па-
раметры — в виде среднего значения ± стандартного 
отклонения для нормально распределенных действи-

Таблица 1
Распространенность возможных признаков наличия ATTR-КМП

Возможные признаки наличия ATTR-КМП1 n (%)
Возраст >65 лет 1244 (70,3)
Повышенный уровень NT-proBNP 980 (55,4)
Фибрилляция предсердий 870 (49,2)
Увеличение предсердия(й) при нормальных объемах желудочков сердца 570 (32,2)
Заболевание проводящей системы сердца2 542 (30,6)
Другие вегетативные дисфункции, такие как нарушения перистальтики желудочно-кишечного тракта (запор, чувство быстрого насыщения, 
хроническая диарея, тошнота/рвота), обмороки, ангидроз

239 (13,5)

Перикардиальный выпот у пациентов с гипертрофией левого желудочка 200 (11,3)
Периферическая нейропатия 155 (8,8)
Недержание мочи (нейрогенный мочевой пузырь), рецидивирующие инфекции мочевыводящих путей 152 (8,6)
Диастолическая дисфункция ≥2 степени 123 (7,0)
Эректильная дисфункция 118 (6,7)
Рестриктивный паттерн у пациентов с гипертрофией левого желудочка 84 (4,8)
Сниженная продольная деформация при сохранности апикальных отделов3 73 (4,1)
Аномальное соотношение между вольтажом QRS и степенью утолщения стенки левого желудочка при использовании методов визуализации 70 (4,0)
Ортостатическая гипотензия 56 (3,2)
Непереносимость/плохая переносимость сосудорасширяющих антигипертензивных препаратов 42 (2,4)
Толщина стенки правого желудочка >6 мм 40 (2,3)
Эндопротезирование тазобедренного или коленного сустава 38 (2,2)
Семейный анамнез нейропатии 37 (2,1)
"Псевдоинфарктный" паттерн на электрокардиограмме4 28 (1,6)
Стеноз спинномозгового канала поясничного/шейного отдела 16 (0,9)
Двусторонний синдром запястного канала 4 (0,2)
Спонтанный разрыв сухожилия бицепса 4 (0,2)
Стойкое небольшое повышение уровня тропонина 3 (0,2)
Гастропарез 2 (0,1)
Диффузное субэндокардиальное или трансмуральное накопление контраста при позднем усилении гадолинием ИЛИ увеличение фракции 
внеклеточного объема на МРТ сердца

1 (0,1)

Примечание: 1 — частота выявления эхокардиографических или иных возможных признаков наличия ATTR-КМП оценивалась по совокупным данным всех 
исследований, доступных на момент включения пациента; 2 — наличие ≥1 из перечисленных состояний: атриовентрикулярная блокада, блокада левой ножки 
пучка Гиса, широкий комплекс QRS, синдром слабости синусового узла, имплантированный электрокардиостимулятор; 3 — при проведении спекл-трекинг 
эхокардиографии о  сниженной продольной деформации свидетельствует глобальный продольный стрейн ниже -15%. О  сниженной продольной деформации 
при сохранности апикальных отделов свидетельствует соотношение усредненного продольного стрейна апикальных сегментов ЛЖ и  усредненного стрейна 
сегментов средних + базальных отделов ЛЖ >1; 4 — патологический зубец Q (1/4 амплитуды R) или зубец QS в 2 последовательных отведениях при отсутствии 
значимого стеноза коронарных артерий.
Сокращения: МРТ — магнитно-резонансная томография, ATTR-КМП — транстиретиновая амилоидная кардиомиопатия, NT-proBNP — N-концевой промозговой 
натрийуретический пептид.
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тельных чисел, медианы и  межквартильного интер-
вала для данных с  распределением, отличающимся 
от нормального. Результаты представлены в  описа-
тельном виде, тестирование статистических гипотез 
не проводилось.

Результаты
В промежуточный анализ включено 1770 пациен-

тов, средний возраст которых составил 69,7±10,0 лет. 
Среди включенных в исследовании на долю лиц жен-
ского пола приходилось 55,8% (n=988), подавляющее 
большинство (99,0%, n=1752) были представителями 
европеоидной расы. Возраст пациентов на момент по-
становки диагноза ХСНсФВ составил 67,7±10,0  лет. 
Распределение пациентов по возрастным категори-
ям представлено на рисунке 1. Лишь 2 (0,1%) паци-
ентам проводилось обследование на предмет нали-
чия AL-амилоидоза.

Значения основных эхокардиографических показа-
телей приведены в таблице 3. Средние значения ФВ 
ЛЖ, оценивавшейся в рамках рутинной практики, со-

ставили 58,9±6,1%. Измерение толщины ЗСЛЖ было 
проведено у 1704 (96,3%) участников: указанный пара-
метр в среднем имел значения, равные 11,0±1,77 мм. 
Толщина >12 мм зафиксирована у 287 (16,8%) паци-
ентов. Толщина свободной стенки правого желудочка 
измерялась лишь у 643 (36,3%) пациентов, при этом 
она в  среднем составляла 4,5±1,23  мм и  превышала 
6 мм только в 21 (3,3%) случае. Наличие перикарди-
ального выпота зарегистрировано у 194 (11,0%) паци-
ентов. Объем левого и правого предсердий оценивался 
у 741 (41,9%) и 171 (9,7%) участника, соответственно. 
При этом дилатация левого (>60 мл) предсердия вы-
явлена у  439 (59,2%) пациентов, а  расширение пра-
вого (>18 мл) предсердия — во всех случаях измере-
ния (171 (100%)).

Оценка степени диастолической дисфункции ЛЖ 
выполнялась 658 (37,2%) пациентам, ее результаты 
представлены в таблице 4. Диастолическая дисфунк-
ция первой, второй и  третьей степени была диагно-
стирована у 541 (82,2%), 110 (16,7%) и 7 (1,1%) паци-
ентов, соответственно.

Таблица 2
Сочетания возможных признаков наличия ATTR-КМП у пациентов, имевших толщину ЗСЛЖ >12 мм

Пациенты, имевшие 
толщину ЗСЛЖ >12 мм 
и три возможных признака 
наличия ATTR-КМП

Сочетания возможных признаков наличия ATTR-КМП n (%)*
Возраст >65 лет; Фибрилляция предсердий; Повышенный уровень NT-proBNP 13 (4,53)
Возраст >65 лет; Повышенный уровень NT-proBNP; Увеличение предсердия(й) при нормальных объемах 
желудочков

7 (2,44)

Возраст >65 лет; Заболевание проводящей системы; Фибрилляция предсердий 5 (1,74)
Возраст >65 лет; Заболевание проводящей системы; Повышенный уровень NT-proBNP 4 (1,39)
Возраст >65 лет; Заболевание проводящей системы; Увеличение предсердия(й) при нормальных объемах 
желудочков

3 (1,05)

Возраст >65 лет; Повышенный уровень NT-proBNP; Другие вегетативные дисфункции, такие как нарушения 
перистальтики желудочно-кишечного тракта (запор, чувство быстрого насыщения, хроническая диарея, 
тошнота/рвота), обмороки, ангидроз

2 (0,7)

Возраст >65 лет; Повышенный уровень NT-proBNP; Периферическая нейропатия 2 (0,7)
Возраст >65 лет; Фибрилляция предсердий; Другие вегетативные дисфункции, такие как нарушения 
перистальтики желудочно-кишечного тракта (запор, чувство быстрого насыщения, хроническая диарея, 
тошнота/рвота), обмороки, ангидроз

2 (0,7)

Возраст >65 лет; Фибрилляция предсердий; Толщина стенки правого желудочка >6 мм 2 (0,7)
Возраст >65 лет; Фибрилляция предсердий; Увеличение предсердия(й) при нормальных объемах желудочков 2 (0,7)
Заболевание проводящей системы; Повышенный уровень NT-proBNP; Увеличение предсердия(й) 
при нормальных объемах желудочков

2 (0,7)

Заболевание проводящей системы; Фибрилляция предсердий; Повышенный уровень NT-proBNP 2 (0,7)
Другие сочетания 21 (7,3)

Пациенты, имевшие 
толщину ЗСЛЖ >12 мм 
и три возможных признака 
наличия ATTR-КМП

Сочетания возможных признаков наличия ATTR-КМП n (%)**
Возраст >65 лет; Фибрилляция предсердий 9 (3,14)
Возраст >65 лет; Повышенный уровень NT-proBNP 6 (2,09)
Фибрилляция предсердий; Повышенный уровень NT-proBNP 4 (1,39)
Возраст >65 лет; Увеличение предсердия(й) при нормальных объемах желудочков 3 (1,05)
Заболевание проводящей системы; Повышенный уровень NT-proBNP 3 (1,05)
Другие сочетания 7 (2,44)

Примечание: * — проценты указаны относительно пациентов, имевших толщину ЗСЛЖ >12 мм (N=287). Среди этих пациентов 67 человек имели одновременно 
толщину ЗСЛЖ >12 мм и три возможных признака наличия ATTR-КМП; ** — проценты указаны относительно пациентов, имевших толщину ЗСЛЖ >12 мм (N=287). 
Среди этих пациентов 32 человека имели одновременно толщину ЗСЛЖ >12 мм и два возможных признака наличия ATTR-КМП.
Сокращения: ЗСЛЖ — задняя стенка левого желудочка, ATTR-КМП — транстиретиновая амилоидная кардиомиопатия, NT-proBNP — N-концевой промозговой 
натрийуретический пептид.
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Возможные признаки ATTR-КМП выявлены у 1702 
(96,2%) пациентов, самыми частыми из которых 
были возраст >65  лет (70,3%), повышение уровня 
N-концевого промозгового натрийуретического пеп-
тида (NT-proBNP) (55,4%), фибрилляция предсердий 
(ФП) (49,2%), увеличение предсердия(й) при нормаль-
ных объемах желудочков сердца (32,2%) и заболевание 
проводящей системы сердца (30,6%). Встречаемость 
этих и других возможных признаков наличия ATTR-
КМП приведена в таблице 1.

Три и более возможных признака ATTR-КМП об-
наружены у 1262 (71,3%) пациентов в общей популя-
ции. Среди пациентов с  доступными результатами 
измерения ЗСЛЖ, число участников с ≥3 возможны-
ми признаками ATTR-КМП составило 1215 (71,3%), 
а  среди имевших толщину ЗСЛЖ >12  мм было 219 
(76,3%) таких пациентов (рис. 2).

Были проанализированы наиболее частые соче-
тания возможных признаков наличия ATTR-КМП 
у пациентов, имевших толщину ЗСЛЖ >12 мм. Как 
видно из таблицы 2, наиболее часто встречались 
комбинации таких признаков, как пожилой возраст 
(>65 лет), ФП, повышенный уровень NT-proBNP, 
увеличение предсердия(й) при нормальных объе-
мах желудочков, заболевание проводящей систе-
мы. Таким образом, наиболее часто эти призна-
ки относились к  сердечно-сосудистой системе. 
В целом возможные признаки ATTR-КМП со сто-
роны сердечно-сосудистой системы встречались 
у  89,73% пациентов с  доступными результатами 

Таблица 3
Значения основных эхокардиографических показателей 

по данным последней эхокардиографии, доступной на момент включения

Показатель Значения Пропущенные данные, 
n (%)

Фракция выброса левого желудочка, % 58,9±6,1 3 (0,2)
Толщина задней стенки левого желудочка, мм 11,0±1,77 64 (3,6)
Толщина свободной стенки правого желудочка, мм 4,5±1,23 1125 (63,6)
Наличие перикардиального выпота, n (%) 194 (11,0) 180 (10,2)
Объем левого предсердия, мл 69,5±28,5 1029 (58,1)
Переднезадний размер левого предсердия, мм 46,5±9,5 461 (26,0)
Объем правого предсердия, мм 66,4±30,2 1599 (90,3)
Переднезадний размер правого предсердия, мм 46,5±17,1 817 (46,2)
Конечно-диастолический объем левого желудочка, мл 108,3±30,7 518 (29,3)
Конечно-систолический объем левого желудочка, мл 43,8±16,8 616 (34,8)
Конечно-диастолический размер левого желудочка, мм 50,05 (5,54) 162 (9,2)
Амплитуда систолического движения кольца трикуспидального клапана, мм 19,7±3,7 1543 (87,2)

Рис. 1. Распределение пациентов по возрастным категориям.

Рис. 2. Распределение пациентов по количеству возможных признаков нали‑
чия ATTR-КМП в зависимости от наличия утолщения ЗСЛЖ >12 мм.
Сокращение: ЗСЛЖ — задняя стенка левого желудочка.
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Рис. 3. Частота встречаемости возможных признаков наличия ATTR-КМП по системам органов.
Примечание: проценты в сумме превышают 100%, поскольку у одного пациента могло встречаться более одной категории признака. В категорию "не примени-
мо (возраст >65 лет)" включен признак "возраст >65 лет". В категорию "вегетативная дисфункция" включены признаки "непереносимость/плохая переносимость 
сосудорасширяющих антигипертензивных препаратов", "ортостатическая гипотензия", "гастропарез", "другие вегетативные дисфункции, такие как нарушения 
перистальтики желудочно-кишечного тракта (запор, чувство быстрого насыщения, хроническая диарея, тошнота/рвота), обмороки, ангидроз". В  категорию 
"нервная система" включен признак "периферическая нейропатия". В  категорию "мочевыделительная система" включен признак "недержание мочи (нейро‑
генный мочевой пузырь), рецидивирующие инфекции мочевыводящих путей". В  категорию "половая система" включен признак "эректильная дисфункция". 
В категорию "опорно-двигательный аппарат" включены признаки "двусторонний синдром запястного канала", "стеноз спинномозгового канала поясничного/
шейного отдела", "спонтанный разрыв сухожилия бицепса", "эндопротезирование тазобедренного или коленного сустава". В категорию "отягощенный семейный 
анамнез" включен признак "семейный анамнез нейропатии". Все остальные признаки вошли в категорию "сердечно-сосудистая система".
Сокращение: ЗСЛЖ — задняя стенка левого желудочка.

Таблица 4
Значения показателей диастолической функции ЛЖ 

по данным последней эхокардиографии, доступной на момент включения

Показатель Значения Пропущенные данные, 
n (%)

Степень диастолической дисфункции, n (%)
— Первая
— Вторая
— Третья

541 (30,6)
110 (6,2)
7 (0,4)

1112 (62,8)

Пиковая скорость раннего (Е) трансмитрального потока, см/с 66,3±30,7 1394 (78,8)
Митральное отношение скоростей трансмитрального потока (E/A) 1,00±0,79 1385 (78,2)
Среднее отношение пиковой скорости раннего трансмитрального потока к раннедиастолической 
скорости движения митрального кольца (Е/e′)

9,62±4,25 1681 (95,0)

Индексированный объем левого предсердия, мл/м2 38,5±11,9 1523 (86,0)
Пиковая скорость трикуспидальной регургитации, м/с 2,72±1,70 1666 (94,1)
Скорость движения септальной части митрального кольца в раннюю диастолу (e′), см/с 7 (6-9) 1728 (97,6)
Скорость движения латеральной части митрального кольца в раннюю диастолу (e′), см/с 9 (8-12) 1726 (97,5)

Пациенты, имеющие толщину ЗСЛЖ >12 мм (n=287)

Все пациенты с доступными значениями ЗСЛЖ (n=1704)

89,73

70,66

15,49

8,57

8,16

6,51

2,93

1,47

91,64

73,17

27,53

14,63

11,85

9,41

2,44

2,09
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измерения ЗСЛЖ и у 91,64% пациентов, имевших 
толщину ЗСЛЖ >12  мм. На втором месте по час
тоте распространенности был возраст (>65  лет), 
реже встречались такие категории, как вегетатив-
ная дисфункция, неврологическая симптоматика, 
патология мочевыделительной и других систем или 
органов (рис.  3).

Полученные данные использовались для подсче-
та баллов по калькулятору риска [18], разработан-
ному для пациентов пожилого возраста с ХСНсФВ. 
Согласно данному калькулятору, учитывались сле-
дующие факторы: возраст (60-69: +2 балла, 70-79: 
+3 балла, ≥80: +4 балла), пол (мужской: +2 балла), 
наличие АГ (да: -1 балл), ФВ ЛЖ (<60%: +1 балл), 
ЗСЛЖ (≥12  мм: +1 балл), относительная толщина 
стенки (рассчитывалась по формуле 2*ЗСЛЖ/КДР, 
где КДР — конечно-диастолический размер ЛЖ) 
(>0,57: +2 балла). Присвоенные баллы суммирова-
лись. Данный анализ проведен на основании фак-
тически доступной информации, и в анализ вошли 
1596 пациентов. Средний суммарный балл по каль-
кулятору риска составил 3,26±1,57. У  117 (7,33%) 
пациентов сумма баллов была не менее 6 (т.е. риск 
считается высоким).

Обсуждение
Полученные нами результаты свидетельствуют 

о  широкой распространенности клинических при-
знаков вероятной ATTR-КМП среди пациентов 
с  ХСНсФВ в  Российской Федерации. Лишь <4% 
участников не имели ни одного возможного при-
знака ATTR-КМП из числа анализируемых в насто-
ящем исследовании параметров, а более двух третей 
пациентов характеризовались наличием трех и  бо-
лее признаков.

Примененный в настоящей работе диагностиче
ский подход для выявления группы пациентов, тре-
бующих дальнейшего обследования, нельзя признать 
единственно верным. Большинство экспертов схо-
дятся во мнении о  необходимости учета возмож-
ных признаков наличия ATTR-КМП (или амило-
идоза сердца в  целом) перед выполнением специ-
фических диагностических тестов [5, 7, 14-16, 19]. 
Однако конкретные рекомендации в  отношении 
точного количества факторов, необходимого для 
формирования высокой настороженности в  отно-
шении ATTR-КМП, отсутствуют в большинстве пу-
бликаций [6, 14, 16].

Перечень возможных признаков ATTR-КМП, ре-
комендуемых для оценки, также различается между 
отдельными источниками [19]. Эксперты, участво-
вавшие в  подготовке согласительного документа 
Всемирной федерации сердца, выделяют 31 "крас-
ный флаг" из числа кардиологических и не кардио-
логических состояний, среди которых упоминают-
ся такие неспецифичные факторы, как потеря веса, 

хронический запор или диарея, а  также нарушения 
походки [14]. Члены рабочей группы по болезням 
миокарда и перикарда Европейского общества кар-
диологов в своем позиционном документе обознача-
ют 15 факторов, наличие хотя бы одного из которых 
в сочетании с утолщением ЗСЛЖ ≥12 мм может яв-
ляться показанием к скринингу на амилоидоз серд-
ца; при этом, например, все нарушения со стороны 
автономной нервной системы не рассматриваются по 
отдельности, а  объединены в  один "красный флаг" 
[5]. Алгоритм Американской коллегии кардиологов 
предусматривает оценку 25 факторов риска нали-
чия ATTR-КМП, в  числе которых встречается сла-
бость/утомляемость и 8 неврологических нарушений 
[6]. Отечественные авторы выделяют 10  основных 
кардиальных симптомов/признаков, часть из кото-
рых требуют выполнения инструментальных мето-
дов обследования, и  7 экстракардиальных симпто-
мов (заболеваний), являющихся характерными для 
ATTR-КМП [15].

Все представленные документы объединяет отсут-
ствие или невозможность определения целого ряда 
пороговых значений для таких критериев, как ор-
тостатическая гипотензия, псевдоинфарктные элек-
трокардиографические феномены, низкий вольтаж 
комплекса QRS относительно толщины стенок ЛЖ 
и  т.д. Очевидно также, что наличие одних призна-
ков высокого риска является более типичным для 
ATTR-КМП (к примеру, спонтанный разрыв сухожи-
лия бицепса против ФП), хотя ни в одном из пере-
численных документов не предложено их ранжиро-
вание в соответствии с диагностической ценностью, 
т.е. присвоение большей или меньшей значимости 
в  зависимости от специфичности для ATTR-КМП 
[5, 6, 14, 16]. Вместе с тем такие попытки предпри-
нимаются при создании диагностических шкал, по-
зволяющих присваивать отрицательный балл не-
которым нетипичным для амилоидоза состояниям 
(например, наличие АГ в  качестве сопутствующей 
патологии). Использование таких шкал позволяет 
повысить вероятность выявления ATTR-КМП в по-
пуляции пациентов с ХСНсФВ для проведения даль-
нейшего обследования [20], что особенно актуально, 
т.к. многими авторами отмечалось отсутствие пато
гномоничных для ATTR-КМП симптомов и схожесть 
клинических характеристик больных с  подтверж-
денным диагнозом с  типичным портретом пациен-
та с ХСНсФВ вне зависимости от этиологии [6, 21]. 
Существующий в настоящее время диагностический 
алгоритм предполагает в рамках подтверждения или 
исключения диагноза ATTR-КМП применение спе-
циальных диагностических методов (сцинтиграфия 
миокарда с остеотропными радиофармпрепаратами, 
магнитно-резонансная томография сердца, эндомио-
кардиальная или суррогатная биопсия, гематологиче-
ские тесты для исключения AL-амилоидоза) и в ка-
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честве завершающего этапа проведение молекулярно-
генетического тестирования [4-6, 14-16]. Выполнение 
вышеперечисленных диагностических процедур до-
ступно лишь в условиях специализированных меди-
цинских центров. Кроме того, не менее важное зна-
чение имеет правильная интерпретация полученных 
результатов, т.к. ошибочное определение показаний 
к инновационным методам лечения будет сопровож
даться высокими экономическими затратами в соче-
тании с их низкой эффективностью.

При планировании исследования мы выбрали 
тактику отбора пациентов на основании наличия 
гипертрофии ЛЖ в  сочетании с  не менее чем тре-
мя другими факторами, указывающими на наличие 
ATTR-КМП, с  целью повышения специфичности 
используемого подхода и  сокращения числа паци-
ентов, требующих проведения дополнительного об-
следования. В  результате лишь 219 (12,3%) пациен-
тов с  ХСНсФВ потенциально могли быть отнесены 
в  группу высокого риска наличия ATTR-КМП, что 
сопоставимо с долей больных, имеющих данное за-
болевание по результатам ранее проведенных иссле-
дований [9, 10].

Вместе с тем при ретроспективном анализе, про-
веденном в настоящем исследовании, обращает вни-
мание большое количество пропущенных данных 
и низкая частота оценки уровня NT-proBNP и ряда 
эхокардиографических параметров, обязательных для 
выполнения у пациентов с ХСН [18, 22]. Так, коли-
чественная оценка диастолической функции, зача-
стую являющаяся краеугольным камнем в подтверж-
дении диагноза ХСНсФВ [1, 23], была проведена 
менее чем у  четверти пациентов, а  ряд показателей 
в  режиме тканевой допплерографии определялись 
у  еще меньшей доли участников. Другие структур-
ные и функциональные показатели, измеряемые при 
эхокардиографии и  входящие в  стандартные реко-
мендуемые протоколы выполнения данного обсле-
дования [23-25], также были оценены у  небольшо-
го количества пациентов. Можно предположить, что 
доля пациентов, удовлетворяющих критериям высо-
кого риска наличия ATTR-КМП, была бы более вы-
сокой при условии соблюдения клинических реко-
мендаций в виде выполнения полноценного эхокар-
диографического обследования и измерения уровня 
натрийуретических пептидов.

Использование новых диагностических шкал, опи-
рающихся на результаты наиболее доступных методов 
обследования, может предоставить количественную 
оценку вероятности наличия ATTR-КМП и упростить 
алгоритм диагностики [26]. В частности, калькулятор 
риска, использованный в нашей работе и разработан-
ный в клинике Мейо, учитывает лишь демографиче-
ские характеристики, наличие анамнеза АГ и значе-
ния базовых эхокардиографических показателей, при 
этом он является одним из наиболее перспективных 

инструментов для стратификации риска [19, 20, 26]. 
С его помощью была выделена группа пациентов, со-
ставляющих лишь ~7% от исходной популяции, име-
ющих высокий риск ATTR-КМП и,  как следствие, 
являющихся первоочередными кандидатами для про-
ведения специализированного обследования. Вместе 
с тем пороговые значения диагностических шкал мо-
гут отличаться в  зависимости от этапа оказания ме-
дицинской помощи и  не учитывают наличие "серых 
зон", т.е. промежуточных ситуаций, когда вероятность 
наличия ATTR-КМП является низкой, но полностью 
не исключена.

К  ограничениям исследования, за исключением 
его преждевременного окончания, следует отнести 
большое количество отсутствующих данных и  ве-
роятность внесения неверной информации, свя-
занные с  неинтервенционным характером рабо-
ты. В  наше исследование не включались пациенты 
с умеренно сниженной ФВ ЛЖ, хотя согласно дан-
ным литературы снижение сократительной функ-
ции может отмечаться у  части пациентов с  ATTR-
КМП [27]. Наконец, только менее четверти исследо-
вательских центров, участвовавших в исследовании 
ПРИОРИТЕТ-ХСН, было отобрано для настоящего 
проекта по причинам, связанным с  ограниченной 
доступностью выполнения алгоритма верификации 
диагноза ATTR-КМП, что повлияло на репрезента-
тивность выборки. Данный факт еще раз подчерки-
вает сложность оценки реальной распространенно-
сти указанной патологии в  рутинной клинической 
практике в Российской Федерации.

Вместе с тем полученные данные позволяют оце-
нить возможности использования тех или иных кли-
нических признаков, а также калькулятора риска в ка-
честве критериев отбора пациентов с  ХСНсФВ для 
дальнейшего обследования, совершенствовать ал-
горитм определения показаний для подтверждения 
диагноза ATTR-КМП или рекомендовать к  исполь-
зованию один из ранее предложенных диагностиче-
ских подходов. Имеющиеся результаты могут служить 
"отправной точкой" при планировании дальнейших 
исследований, необходимых для успешного выявле-
ния пациентов, нуждающихся в  современной этио-
тропной терапии.

Заключение
Более чем две трети пациентов с  ХСНcФВ име-

ют несколько клинических признаков, указывающих 
на высокую вероятность наличия ATTR-КМП, одна-
ко утолщение ЗСЛЖ >12 мм зарегистрировано лишь 
у 16,8% пациентов. Отсутствие систематического уче-
та ряда возможных признаков ATTR-КМП ("красных 
флагов") в  рутинной практике вносит дополнитель-
ные сложности в  оценку реальной распространен-
ности ATTR-КМП в Российской Федерации. В этих 
условиях использование калькулятора риска позво-
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ляет отобрать примерно 7% пациентов, являющихся 
потенциальными кандидатами для дальнейшего спе-
циализированного обследования. Требуется проведе-
ние дальнейших проспективных исследований для 
определения оптимального алгоритма диагностики 
ATTR-КМП и выявления пациентов, способных по-

лучить пользу от применения новых современных 
методов лечения.

Отношения и деятельность. Проведение и  анализ 
результатов исследования выполнены при поддерж-
ке компании ООО  "АстраЗенека Фармасьютикалз".
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