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В статье проанализирован современный взгляд на алгоритм диагностики 
амилоидной кардиомиопатии и место кардиоваскулярной магнитно-ре-
зонансной томографии (МРТ) в нем. На примере клинического случая 
представлена пошаговая диагностика AA-амилоидоза сердца. Течение 

заболевания характеризовалось нарастанием симптомов сердечной недо-
статочности в сочетании с персистирующим повышением уровня тропонина, 

псевдоинфарктным паттерном на электрокардиограмме, необъяснимой 
гипертрофией миокарда по данным эхокардиографии. В рамках уточнения 
характера поражения миокарда выполнена кардиоваскулярная МРТ,  
по результатам которой выявлены признаки болезни накопления. С целью 
подтверждения амилоидоза выполнено гистологической исследование 
биоптата слизистой оболочки ротовой полости.
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T
he article analyzes the modern view on the algorithm for the diagnosis 
of amyloid cardiomyopathy and the role of cardiovascular magnetic 
resonance imaging in it. A step-by-step diagnosis of AA amyloidosis  
of the heart is presented using a clinical case as an example. The cour- 

se of the disease was characterized by worsening of the symptoms of heart 
failure in combination with persistent increase in troponin levels, pseu-

do-infarction pattern on the electrocardiogram, and unexplained myo-
cardial hypertrophy according to echocardiography. In order to clarify the 
nature of the myocardial damage, a cardiovascular MRI was performed, 
the results of which revealed signs of storage disease. In order to confirm 
amyloidosis, a histological examination of a biopsy of the oral mucosa was  
performed.
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Введение
Согласно рекомендациям Европейско-

го общества кардиологов по лечению кар-
диомиопатий 2023 года предложено новое 
фено ти пическое описание кардиомиопа- 
тий (КМП), согласно которому выделяют 
гипетрофическую, дилятационную, недиля-
тационную КМП левого желудочка, аритмо-
генную дисплазию правого желудочка, рест
риктивную КМП, а также подчеркивается 
высокая информативность магнитно-резо-
нансной томографии (МРТ) в диагностике 
данной группы поражений миокарда [1]

Амилоидоз сердца – форма рестриктив
ной инфильтративной КМП, вызванная 
отложением депозитов амилоида в интер-
стициальном пространстве миокарда. В за-
висимости от белка-предшественника ами-
лоида в настоящее время выделяют около 
36 типов амилоидоза. Большинство случаев 
приходится на амилоидоз, белком-предшест
венником которого являются легкие цепи 
иммуноглобулинов (AL-амилоидоз) и тран-
стиретин (ATTR-амилоидоз). Амилоидная 
КМП при АА-амилоидозе развивается неча-
сто, а такие формы амилоидоза сердца, как 
АApoAI, AApoAII, AApoAIV, Ab2M, AFib, 
AGel редко встречаются [2].

AL-амилоидоз легких цепей – самая рас-
пространенная форма системного амилоидо-
за. Он обусловлен избыточной продукцией  
плазматическими клетками или В-лимфоци-
тами моноклональных легких цепей иммуно-
глобулина. В 90% случаев при нем определя-
ется поражение сердца, в 70% – поражение 
почек, в 17–35% – периферическая нейропа-
тия. К основным заболеваниям, связанным 
с АL-амилоидозом, относят множественную 
миелому, первичную макрогаммаглобулине-
мию и моноклональную гаммапатию. Забо-
леваемость AL-амилоидозом увеличивается 
с каждым десятилетием начиная с 40 лет. 
При этом средний возраст на момент поста-
новки диагноза составляет 64 года. Число 
заболевших мужчин превышает число жен-
щин в соотношении 3:2 [3].

АА-амилоидоз (реактивный) является 
вторичным и развивается приемуществен-
но при хронических воспалительных забо-
леваниях различной природы, однако выде-
ляют так же идиопатический АА-амилои-
доз. Предшественником АА-амилоида явля-
ется SAA – белок острой фазы, содержание 
которого в крови повышается при воспа-
лении [4]. Любое хроническое заболевание 
может рассматриваться как фактор риска 
АА-амилоидоза. Скрининг на АА-амилоидоз 
следует проводить при хронических инфек-
ционных заболеваниях (туберкулез, брон-
хоэктатическая болезнь, остеомиелит), им-
муновоспалительных ревматических болез-
нях (ревматоидный артрит, псориатический 

артрит, спондилоартрит, артериит Такаясу, 
анкилозирующий спондилоартрит) и злока-
чественных опухолях (лимфогранулематоз,  
лимфома, макроглобулинемия Вальден стре
ма, солидные опухоли различной локализа-
ции). При АА-амилоидозе основной орган- 
мишень – это почки, с дальнейшим развитием 
нефротического синдрома и почечной недо-
статочности, сердце поражается значитель-
но реже. Мужчины болеют чаще, чем жен-
щины [5].

Транстиретиновый ATTR-амилоидоз 
представлен в двух формах: приобретенной 
(ATTRwt – амилоидоз дикого типа) и наслед-
ственной (ATTRv – амилоидоз мутантного 
типа). ATTR дикого типа (ATTRwt, старче-
ский системный амилоидоз) развивается на 
фоне аномального накопления транстире-
тина дикого типа в результате сенильных  
нарушений секреции печенью транстирети-
на. В сравнении с иными типами амилоидо-
за ATTRwt имеет отсроченное начало и пора-
жает преимущественно мужчин старше 65 лет. 
ATTR мутантного типа (ATTRm) известен 
как семейная амилоидная полинейропатия. 
TTR представляет собой белок-переносчик, 
который транспортирует тироксин и учас
твует в образовании свернутых мономеров  
белков. В результате генетической мутации 
неправильно свернутые мономеры образу-
ют префибриллярные типы белков, а затем  
и амилоидные фибриллы. Возраст пациен-
та и клинические проявления могут варьи-
ровать в зависимости от мутации. Медиана 
выживаемости колеблется от 10 до 20 лет по-
сле начала заболевания, а поражение сердца 
связано с ухудшением прогноза [6].

Клиническая картина  
амилоидоза сердца 

Клиническая картина амилоидоза серд-
ца неспецифична: возможны варианты кли-
нической манифестации в виде сердечной 
недостаточности, стенокардиального синд
рома, синкопального состояния, аритмий,  
ортостатических реакций вплоть до внезап-
ной сердечной смерти [7]. Однако следует 
выделять две группы симптомов: кардиаль-
ные и экстракардиальные, к которым при-
водит отложение амилоида в других орга-
нах. Для AL- и АА-амилоидоза, например,  
характерны признаки полиорганного пора-
жения, включая нефротический синдром, 
вегетативные нарушения (ортостатическая 
гипотензия, диарея), макроглоссию, периор-
битальную пурпуру. ATTR-амилоидоз му-
тантного типа манифестирует, в первую оче-
редь периферической полинейропатией или  
вегетативными расстройствами, желудоч-
но-кишечными нарушениями и снижением 
веса; характерен семейный анамнез невро-
логических заболеваний. 
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Диагностика амилодоза сердца

Лабораторная диагностика
При амилоидозе сердца характерны не-

пропорционально высокий уровень N-кон-
цевого участка мозгового натрийуретиче-
ского гормона (NTpro-BNP – особенно при 
симптоматике сердечной недостаточности),  
а также хроническое, незначительное в срав-
нении пороговым, повышение уровня тро-
понина. В рамках дальнейшего обследования 
рекомендовано рассмотреть генетическое те-
стирование, а также исследование маркеров 
моноклональной гаммапатии (моноклональ-
ные иммуноглобулины класса G и/или сво-
бодные легкие каппа и лямбда цепи в крови 
и/или моче при AL-амилоидозе) [2]. 

Инструментальная диагностика
Патологические изменения на электро-

кардиограмме (ЭКГ) регистрируются в 90% 
случаев амилоидоза сердца. 

Наиболее характерные изменения вклю-
чают [8]:

a. снижение вольтажа зубцов на ЭКГ (ме-
нее 5 мм в высоту в отведениях от конечно-
стей) и псевдоинфарктный паттерн (в 50% 
случаев); 

b. нарушения проводимости (примерно 
у 15 % пациентов);

c. желудочковая тахикардия наблюдает-
ся (в 5% случаев)

Холтеровское мониторирование (ХМ) 
позволяет диагностировать бессимптомные 
желудочковые/наджелудочковые аритмии 
более чем у 75% пациентов с амилоидозом 
сердца. ХМ также может выявить отсутствие 
вариабельности сердечного ритма в течение 
суток, что является следствием автономной 
дисфункции синусового узла и часто встре-
чается у пациентов с амилоидозом сердца [9].

При эхокардиографии (ЭхоКГ) выявляет-
ся утолщение стенок левого желудочка (ЛЖ) 
более 12 см, гипертрофия, как правило, сим-
метрична. Фракция выброса (ФВ) ЛЖ у та-
ких пациентов чаще всего сохранна (> 50%), 
объем полости левого желудочка нормаль-
ный или снижен. Стенки ЛЖ имеют спе
ци фическую зернистую или «светящуюся» 
структуру миокарда, что регистрируется  
у 26% пациентов. Отложение амилоида мо-
жет происходить и в клапанном аппарате 
сердце, что приводит к дисфункции клапа-
нов, чаще митрального и трикуспидально-
го. При проведении допплерометрической 
оценки трансмитрального кровотока и тка-
невой допплерометрии миокарда наблюда-
ется рестриктивное нарушение диастоличе-
ской функции ЛЖ. Повышенное давление 

наполнения ЛЖ приводит к дилатации ле-
вого предсердия (ЛП), а по мере прогресси-
рования – к дилатации обоих предсердий,  
что не является специфическим для диф-
ференциальной диагностики, однако ука-
зывает на прогностические перспективы па-
циента [10]. Незначительный перикардиаль
ный выпот может наблюдаться до 50% слу-
чаев, что так же является прогностически 
неблагоприятным признаком. При подозре-
нии на амилоидоз сердца в качестве одно-
го из дифференциально-диагностических 
методов предлагается использование тех-
нологии спекл-трекинг эхокардиографии 
(Speckle Tracking Imaging) с оценкой дефор-
мации миокарда. Может наблюдаться спе- 
цифическая картина: снижение деформации 
базальных и средних сегментов ЛЖ с сохра-
нением деформации верхушки, так напри-
мер соотношение апикальной к продольной 
деформации более 2:1, отношение ФВ ЛЖ 
к глобальной продольной деформации бо-
лее 4 [8] (рисунок 1). 

Cцинтиграфия миокарда с остеотропны-
ми радиофармпрепаратами может использо-
ваться для диагностики ATTR-амилоидоза,  
что позволяет неинвазивно с очень высо-
кой специфичностью (> 99%) и достаточной 
чувствительностью (86%) поставить диагноз  
и избежать эндомиокардиальной биопсии. 
Однако при AL- и АА-амилоидозе изотопы 
не поглощаются вообще или поглощаются 
в минимальных количествах, что затрудняет 
диагностику (рисунок 2). Могут использо-
ваться следующие изотопы: 99mТс-апротинин  
и 99mТс – фосфат (связывают сывороточный 
P-компонент амилоида), 123I – метаиодобен-
зилгуанидин (кальций-зависимо связывает 

Рисунок 1.  
Типичные 
эхокардиографические 
изменения  
при амилоидозе 
сердца

Figure 1.  
Typical 
echocardiographic 
changes in cardiac 
amyloidosis

Утолщение и свечение стенок левого желудочка, утолщение межжелудочковой 
перегородки, митрального и трикуспидального клапанов, малый перикардиальный 
выпот, нормальный объем полости левого желудочка, дилатация предсердий [8].

Thickening and fluorescence of the walls of the left ventricle, thickening  
of the interventricular septum, mitral and tricuspid valves, small pericardial effusion, 
normal left ventricle cavity volume, atrial dilatation [8].

2330    Том 8  №2  2024 г.НЕОТЛОЖНАЯ КАРДИОЛОГИЯ И КАРДИОВАСКУЛЯРНЫЕ РИСКИ

Интересный клинический случай



a

b

99mTc-DPD сцинтиграфия 80-летнего мужчины с ATTR-амилоидозом (a) и 81-летней жещины с AL-амилоидозом (b).  
ATTR характеризуется повышенным накоплением радиофармпрепарата в области сердца, в то время как 
AL-амилоидоз негативен на снимке [11].

99mTc-DPD scintigraphy of an 80-year-old man with ATTR amyloidosis (a) and an 81-year-old woman with AL amyloidosis (b).  
ATTR is characterized by increased accumulation of radiotracer in the cardiac region, while AL amyloidosis is negative  
on imaging [11].

ATTR-CA

AL-CA

Рисунок 2.  
Сцинтиграфия 
миокарда

Figure 2.  
Bone and heart 
scintigraphy

время

Для амилоидоза сердца характерно прогрессирующее накопление контранстного вещества от локальных очагов до субэндокардиального и, в конечном счете, 
трансмурального накопления. a – нет отсроченного накопления гадолиния. b – субэндокардиальное накопление гадолиния. c – трансмуральное накопление 
гадолиния [11].

Cardiac amyloidosis is characterized by progressive accumulation of contrast material from local lesions to subendocardial and ultimately transmural accumulation. a – no delayed 
accumulation of gadolinium. b – subendocardial accumulation of gadolinium. c – transmural accumulation of gadolinium [11]. 

Рисунок 3. 
МРТ сердца  
с гадолинием  
при амилоидозе сердца

Figure 3.  
Cardiac MRI  
with gadolinium  
in cardiac amyloidosis

a b c

амилоидный компонент). 99mTc-3-3-дифос-
фан-1-2-пропанодикарбоксиловой кислота 
(99mTc-DPD) чаще используется при сцинти-
графии костей [11] (рисунок 2). 

Кардиоваскулярная МРТ является ме-
тодом выбора для диагностики амилоидоза 
сердца, для которого характерно:

• диффузное утолщение стенки ЛЖ (обыч-
но вовлекаются несколько камер); может оп
ределяться утолщение стенок обоих пред-
сердий, в этом случае утолщение > 6 мм 
межпредсердной перегородки (МПП) или зад-
ней стенки правого предсердия (ПП) явля-
ется специфичным для амилоидоза [12];

• бивентрикулярная диастолическая дис
функция с нормальной систолической функ
цией и ФВ; впоследствии (при дальнейшем 
прогрессировании заболевания) может про-
явиться систолическая бивентрикулярная 
дисфункция со снижением ФВ;

• ограничение диастолического напол-
нения;

• непропорциональное увеличение пред-
сердий;

• перикардиальные и плевральные выпоты;
• при отсроченном контрастном усилении 

с гадолинием на инверсионно-восстановлен-
ных Т1-взвешенных изображениях харак-
терно локальное, диффузное гетерогенное 
субэндокардиальное или трансмуральное на-
копление контрастного препарата.

• рассчитывается увеличенная фракция 
экстрацеллюлярного объема (более 0,4). При-
сутствует невозможность подавить сигнал 
миокарда при PSIR (phase-sensitive inversion 
recovery) [7].  

Характерно хронологическое прогрес-
сирование МРТ-картины (рисунок 3).

Эндомиокардиальная биопсия – золо-
той стандарт диагностики амилоидоза серд-

ца, который помогает верифицировать и ти-
пировать амилоид (рисунок 4).

Целесообразно при наличии симптомов 
проводить биопсию периферических участ-
ков возможного накопления амилоида – сли-
зистая оболочка кишечника, буккальный 
эпителий, подкожно-жировая клетчатка, 
спинной мозг. При биопсии во время фиб
роколоноскопии на микропрепаратах может 
наблюдаться легкое, умеренное и тяжелое 
накопление амилоида [13].

На основании анализа информативности 
методов диагностики амилоидоза сердца не-
сомненно наибольшей чувствительностью  
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и специфичностью обладает эндомиокар- 
диальная биопсия, однако ее недостатками яв-
ляются низкая доступность и инвазивность, 
поэтому необходимо использовать методы 
неинвазивной диагностики, наибольшей чув-
ствительностью и специфичностью среди 
которых обладает кардиоваскулярная МРТ 
(таблица 1) [14]. 

На основании всего вышеизложенного 
следует отметить, что постановка диагноза 
амилоидной КМП является сложной зада-
чей, требующей тщательного анализа кли-
нической картины и анамнеза заболевания, 
исключения других возможных причин и по-
строения алгоритма диагностического поис-
ка для уточнения диагноза.

Окраска участка миокарда пациента с амилоидозом сердца гематоксилином эозином (а – светло-розовые отложения в миокардиальном интерстиции) и конго 
красным (b – визуализируется красное окрашивание амилоидных фибрилл) [11].

Staining of a section of the myocardium of a patient with cardiac amyloidosis with hematoxylin and eosin (a – light pink deposits in the myocardial interstitium) and Congo red 
(b – red staining of amyloid fibrils is visualized) [11].

Рисунок 4.  
Биопсия миокарда 
пациента  
с амилоидозом сердца

Figure 4.  
Myocardial biopsy  
from a patient  
with cardiac amyloidosis

a b

Метод диагностики
Diagnostic test

Преимущества
Advantages

Недостатки
Disadvantages

Электрокардиограмма
Electrocardiogram

Высокая доступность
High availability

Низкая чувствительность и специфичность
Low sensitivity and specificity

Эхокардиография
Echocardiography

Высокая доступность, низкая цена, 
высокая диагностическая ценность.
High availability, low price, high 
 diagnostic value.

Низкая чувствительность и специфичность, 
ложно- положительные результаты.
Low-sensitivity and specificity, false positive 
results.

Магнитно-резонансная 
терапия
Magnetic resonance therapy

Умеренно-высокая доступность,  
высокая чувствительность  
и специфичность, неинвазивность
Moderate-high availability, high  
sensitivity and specificity, non-invasive

Высокая стоимость, нефротоксичность  
контрастного вещества, наличие  
клаустрофобии у пациентов
High cost, nephrotoxicity of contrast agent, 
presence of claustrophobia in patients

Сцинтиграфия миокарда  
и костей
Bone and heart scintigraphy

Умеренная доступность, крайне-высо-
кая специфичность, неинвазивность
Moderate availability, extremely high 
specificity, non-invasive

Актуально исключительно для ATTR – амило-
идоза, доза излучения
Only relevant for ATTR amyloidosis, radiation 
dose

Периферическая биопсия
Peripheral biopsy

Высокая доступность и простота 
выполнения, малый процент осложне-
ний, высокая специфичность
High availability and ease  
of implementation, low percentage  
of complications, high specificity

Инвазивность, ошибочно-отрицательные  
результаты при выборе участка  
без накопления амилоида
Invasive, false negative results when selecting  
a site without amyloid accumulation

Эндомиокардиальная 
биопсия
Endomyocardial biopsy

Высокая информативность,  
чувствительность, специфичность
High information content, sensitivity, 
specificity

Низкая доступность, инвазивность, риск 
осложнений
Low availability, invasiveness, risk of complications

Маркеры моноклональной  
гаммапатии
Markers of monoclonal  
gammopathy

Высокая доступность, умеренная 
стоимость, неинвазивность
High availability, moderate cost, 
non-invasive

Ошибочно-положительные результаты  
при почечной недостаточности, возможность 
изолированных парапротеинемий  
без амилоидоза.
False-positive results in renal failure, possibility  
of isolated paraproteinemia without amyloidosis.

Генетические тесты
Genetic tests

Неинвазивность, специфичность, 
наследственный скрининг
Non-invasive, specific, hereditary 
screening

Низкая доступность, высокая стоимость
Low availability, high cost.

Таблица 1.  
Преимущества 
и недостатки 
методов диагностики 
амилоидоза сердца 

Table 1.  
Advantages  
and disadvantages  
of diagnostic methods 
for cardiac amyloidosis
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Диагностика амилоидоза сердца

Diagnosis of cardiac amyloidosis

Инвазивная  
(для всех типов)

Invasive 

(all types)

Неинвазивная  
(только для ATTR)

Non-Invasive 

(only for ATTR)

Эндомиокардиальная биопсия

Endomyocardial biopsy

Экстракардиальная биопсия

Extracardial biopsy

+

Эхокардиографические/
МРТ-критерии

Echocardiographic/MRI criteria

или

2-ой или 3-ий уровень накопления  
миокардом бифосфоната при сцинти-

графии

Grade 2 or 3 cardiac uptake  
at disphosphonate scintigraphy

+

Отсутствие свободных легких каппа  
и лямбда цепей крови и/или моче

Negative free light chains & negative serum 
and urine immunofixation (SPIE&UPIE)

+

Эхокардиографические/МРТ-критерии

Echocardiographic/MRI criteria

Эксперты Европейского общества кар-
диологов предлагают использовать крите-
рии скрининга амилоидоза сердца, включа-
ющие выявление «необъяснимой» гипертро-
фии миокарда ЛЖ 12 мм и более в сочетании 
хотя бы с одним дополнительным факто-
ром, отражающим особенности клиниче-
ской картины (гипотензия или нормотензия 
при предшествующей артериальной гипер-
тензии), анамнеза (вероятный семейный 
анамнез ATTR-амилоидоза, установленный 
диагноз множественной миеломы или мо-
ноклональной гаммапатии), кардиальных 
(cердечная недостаточность или аортальный 
стеноз в возрасте ≥ 65 лет) и внекардиаль-
ных (вегетативная дисфункция, перифериче-
ская полинейропатия, протеинурия, подкож-
ные гематомы, разрыв сухожилий бицепса,  
двустроронний синдром запястного канала) 
проявлений и результатов лабораторного  
и инструментального исследования (субэндо-
кардиальное/трансмуральное накопление га-
долиния или увеличение экстрацеллюляр-
ного объема по данным МРТ сердца, умень-
шение продольной деформации с сохранени-
ем деформации апикальной части по данным 
ЭхоКГ (Speckle Tracking Imaging), снижение 
вольтажа комплексов QRS, псевдоинфаркт-
ный паттерн, нарушение атривентрикуляр-
ного проведения на ЭКГ, хроническое повы-
шение уровня тропонина) [1].

Не всегда для верификации диагноза кар-
диального амилоидоза стоит прибегать к ин-
вазивным методам диагностики. В случае 
подозрения на ATTR-амилоидоз сердца при 
наличии 2 или 3 уровня накопления конт
раста на бифосфонатной сцинтиграфии в со
четании с негативными маркерами монокло
нальной гаммапатии и ЭхоКГ/МРТ – крите-
риями амилоидоза сердца биопсия может 
не проводится. Для установки диагноза иных 
видов амилоидоза, необходимо гистологиче-
ское подтверждение по результатам биопсии 
миокарда либо периферического участка 
(рисунок 5) [2].

Клинический случай
Пациентка К, 63 года, поступила в 3-е кар-

диологическое отделение учреждения здра-
воохранения «Городская клиническая боль-
ница скорой медицинской помощи» (УЗ «ГК 
БСМП») 21.10.22 с жалобами на одышку при 
незначительной физической нагрузке, отеки 
нижних конечностей, увеличение в разме-
рах живота, периодический сухой кашель.

Из анамнеза известно, что снижение то-
лерантности к физическим нагрузкам отме-
чала около полугода, в марте 2022 г была вы-
полнена ЭКГ и зафиксированы крупнооча-
говые изменения передне-перегородочной  
и нижней стенки миокарда левого желудоч-

ка на фоне отсутствия в анамнезе пациентки 
кардиологической патологии, в связи с чем 
направлена в стационар. Учитывая данные 
ЭКГ и повышение уровня тропонина был вы-
ставлен диагноз: ИБС: острый инфаркт мио-
карда. Выполнена коронарография (КАГ),  
по результатам которой не выявлено стено-
зирующего поражения коронарных артерий. 
В течение полугода наблюдалась в Городском 
кардиологическом центре, принимала всю 
назначенную терапию, включавшую ингиби-
торы АПФ, β-адреноблокаторы, дезагреган-
ты, диуретики, статины. Со слов пациентки 
за месяц до ухудшения отменила диуретики. 

Накануне данной госпитализации отме-
чала постепенное снижение толерантности 
к физической нагрузке, нарастание одышки, 
присоединение отечного синдрома, анги-
нозные боли отрицала. При поступлении 
в УЗ «ГК БСМП» при объективном осмотре: 
склонность к гипотензии и тахикардии, оте-
ки средней трети голеней и стоп, увеличе-
ние в размерах живота за счет асцита. 

За время госпитализации проведено 
лабораторное и инструментальное обсле-
дование.

При изучении результатов лаборатор-
ных методов исследования не выявлено па-
тологических отклонений в общеклиниче-
ском анализе крови, мочи. Значение скоро-
сти оседания эритроцитов (СОЭ) составило 
25 мм/ч. В биохимическом анализе крови 
отмечалось преходящее незначительное по-
вышение уровня печеночных трансаминаз 
(аспартатаминотрансфераза (АСТ) – 109,4 Е/л 
(референсные значения – 0–35 Е/л), алани-

Рисунок 5.  
Инвазивая  
и неинвазивная 
диагностика 
амилоидоза сердца [2]

Figure 5.  
Invasive and non-invasive 
diagnosis of cardiac 
amyloidosis [2]
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наминотрансфераза (АЛТ) – 58,3 Е/л (рефе-
ренсные значения 0–35 Е/л), отсутствовало 
повышение уровня креатинина (77 мкмоль/л 
(референсные значения – 58–96 мкмоль/л). 
Рассчитанная по формуле CKD-EPI скорость 
клубочковой фильтрации (СКФ) состави
ла – 71 мл/мин/1,73 м2. Концентрация С-ре-
активного белка составила 0,52 мг/л (рефе-
ренсные значения – 0–1 мг/л). 

При поступлении пациентки производил-
ся забор крови с целью определения уровня  

тропонина, который оказался повышенным. 
Учитывая отсутствие жалоб на стенокар
диальные боли при поступлении принято 
решение об определении концентрации тро-
понина в динамике с целью исключения 
острого повреждения миокарда. Динами-
ка тропонина I в течение госпитализации 
представлена в таблице 3, обращает внима-
ние персистирующий повышенный уровень 
маркера без характерной для острого мио-
кардиального повреждения динамики.

При исследовании уровня мозгового на-
трийуретического гормона (BNP) получены 
результаты, свидетельствующие о его зна-
чительном повышении – 2140 нг/мл (рефе-
ренсные значения – 0-100 нг/мл).

На ЭКГ выявлен псевдоинфарктный пат-
терн (резкое снижение амплитуды вплоть до 
отсутствия зубца R в отведениях V1-3), ише-
мия миокарда нижне-боковой области лево-
го желудочка (рисунок 6).

На ЭхоКГ выявлен практически тоталь-
ный гипо- и акинез базальных и средних 
сегментов ЛЖ со значительной гипертро-
фией миокарда ЛЖ (ИММ ЛЖ 143,68 г/кв.м, 
толщина МЖП в диастолу 15 мм, толщина 
задней стенки ЛЖ в диастолу 12 мм). ФВ ЛЖ 
снижена до 39%. Сепарация перикарда по бо-
ковой стенке ЛЖ 2 мм, а так же двусторон-
ний гидроторакс.

При выполнении УЗИ органов брюшной 
полости и почек, вен нижних конечностей 
патологии не выявлено. 

Учитывая отсутствие ангинозной симп
томатики, новых ишемических изменений 
на ЭКГ в сравнении с архивом ЭКГ, стойкое 
повышение уровня тропонина, повышение 
BNP, признаки неуточненной кардиомиопатии 

Тропонин I пациентки
Patient’s troponin I

Референтное значение
Reference value

При поступлении

Upon admission
413,3 нг/л

0–2 нг/л
Через 3 часа после поступления

3 hours after admission
400,3 нг/л

На 23 день госпитализации

On the 23rd day of hospitalization
469,7 нг/л

Таблица 2.  
Динамика тропонина 
пациентки К.  
в течение госпитализации

Table 2. 
Dynamics of troponin 
in patient K during 
hospitalization

Рисунок 6. 
Электрокардиограмма 
пациентки К

Figure 6. 
Electrocardiogram  
of patient K

Рисунок 7.  
Сциниграфия 
миокарда и костей 
пациентки К.

Figure 7.  
Scintigraphy of the 
myocardium and bones 
of patient K. 

Демонстрирует отсутствие накопления РФП в области сердца, что исключает ATTR-амилоидоз, однако не исключает 
иные варианты амилоидоза сердца.

Demonstrates the absence of radiopharmaceutical accumulation in the cardiac region, which excludes ATTR amyloidosis,  
but does not exclude other variants of cardiac amyloidosis.
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Рисунок 8. Последовательность cine trufi retro четырехкамерная длинная ось (a)  
и короткая ось сердца (b)
Визуализируется выпот в дорзальных отделах плевральных полостей (более справа), выпот в полости перикарда 
(стрелки), признаки гипертрофии миокарда левого желудочка (толщина МЖП в диастолу до 12,7 мм, нижнебоковой 
стенки ЛЖ в диастолу до 10,3 мм).

Figure 8. Sequence cine trufi retro four-chamber long axis (a) and short axis of the heart (b)
An effusion is visualized in the dorsal sections of the pleural cavities (more to the right), an effusion in the pericardial cavity 
(arrows), signs of left ventricular myocardial hypertrophy (the thickness of the IVS in diastole is up to 12.7 mm, the thickness 
of the inferolateral wall of the LV in diastole is up to 10.3 mm).

Рисунок 10. Контрастно-усиленные инверсионно-восстановленные Т1-взвешенные 
изображения PSIR, четырехкамерная (a) и двухкамерная длинная ось сердца (b)
Визуализируется диффузное глобальное контрастное усиление в сегментах миокарда ЛЖ и предсердиях (стрелки).

Figure 10. Contrast-enhanced inversion-recovered T1-weighted PSIR images  
of a four-chamber (a) and two-chamber long axis heart (b). 
Diffuse global contrast enhancement is visualized in segments of the LV myocardium and atria (arrows).

a b

Рисунок 9. Контрастно-усиленные инверсионно-восстановленные Т1-взвешенные 
изображения PSIR, короткая ось сердца (a, b)
Визуализируется диффузное глобальное контрастное усиление в сегментах миокарда ЛЖ (стрелки).

Figure 9. Contrast-enhanced inversion-recovered T1-weighted PSIR images, cardiac short axis (a, b)
Diffuse global contrast enhancement is visualized in segments of the LV myocardium (arrows).

a b

a b

по данным ЭхоКГ (признаки гипертрофии 
миокарда в отсутствии артериальной ги-
пертензии в анамнезе, гипо-акинезы ЛЖ со 
снижением ФВ ЛЖ), отсутствие поражения 
коронарных артерий по данным КАГ вы-
ставлен предварительный диагноз « Кардио
миопатия неуточненного генеза». Принято 
решение в рамках уточнения генеза КМП 
о проведении сцинтиграфии миокарда с остео
тропными радиофармпрепаратами (РФП) 
и МРТ сердца. 

На сцинтиграфии миокарда при профиль-
ном исследовании в режиме «все тело» и томо-
графичеком режиме накопления остеотроп-
ного РФП в миокарде не выявлено. Сцинти-
графических признаков ATTR-амилоидоза 
не выявлено (рисунок 7).

На МРТ сердца пациентки визуализиру-
ется МР-картина болезни накопления (ами-
лоидоз). МРТ-признаки амилоидоза сердца 
(рисунки 8–10).

Учитывая МРТ-признаки амилоидоза 
сердца для подтверждения диагноза пациент-
ке выполнена биопсия слизистой оболочки 
ротовой полости, гистологически установ-
лен АА-негативный амилоидоз с преимуще-
ственным поражением сосудов.

Заключение
Диагностика амилоидоза сердца явля-

ется сложной задачей для врача. Это связа-
но с тем, что заболевание характеризуется 
медленно прогрессирующим течением и от-
сутствием высокоспецифичных симптомов 
и признаков при использовании методов ис-
следования первой линии (ЭКГ, ЭхоКГ). Од-
нако использование МРТ сердца позволяет 
выявить характерные паттерны изменения 
в миокарде при амилоидной КМП, что по-
зволяет с высокой вероятностью предполо-
жить данный диагноз и предпринять даль-
нейшие действия по его верификации.

Несмотря на неспецифическую клини-
ческую картину на основании анализа име-
ющихся источников можно выделить клини-
ческие и диагностические «красные флаги» 
со стороны сердечно-сосудистой системы на 
основании диагностических мероприятий 
первой линии, при которых можно заподо-
зрить амилоидоз сердца:

– анамнез (случаи внезапной сердечной 
смерти в семье, появление сердечной недоста-
точности или аортального синдрома в воз-
расте ≥ 65 лет);

– симптомы (гипотензивный или нор-
мотензивный профиль при предшеству ющей 
артериальной гипертензии, симптоматика хро-
нической сердечной недостаточности (ХСН);

– лабораторные исследования (стойкое 
персистирующее повышение уровня тро-
понина, повышение уровня мозгового нат
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рийуретического пептида или его предше-
ственника);

– ЭКГ и холтеровское мониторирование 
(псевдоинфарктный паттерн, низкий вольтаж 
зубцов, гипертрофия левого желудочка по ин-
дексу Соколова-Лайона SV1 + RV5/RV6 > 35 мм, 
ишемические изменения, бессимптомные 
желудочковые и наджелудочковые аримии, 
отсутствие вариабельности пульса в тече-
ние суток);

– ЭхоКГ (толщина стенки ЛЖ > 12 мм 
(особенно «необъяснимая» гипертрофия), 
спе цифическая зернистая или «светящаяся» 
струк тура миокарда, сохранная фракция 
выб роса ЛЖ, нормальный или сниженный 
объем полости ЛЖ, диастолическая дисфунк-
ция ЛЖ, утолщение межпредсердной перего-
родки, начальная степень недостаточности 
митрального и трикуспидального клапана, 
малый перикардиальный выпот, отношение 
апикальной к продольной деформации > 2:1, 
отношение фракции выброса ЛЖ к продоль-
ной деформации > 1:4).

В описанном клиническом случае при-
сутствовали следующие «красные флаги» ами
лоидоза сердца: симптоматика ХСН, псевдо-

ишемический паттерн на ЭКГ, персистиру-
ющее повышение уровня тропонина и BNP, 
«необъяснимая» гипертрофия миокарда по 
данным ЭхоКГ.

Несомненно, при ишемических измене-
ниях на ЭКГ и повышении тропонина диаг
ностический поиск будет включать уточнение 
состояния коронарного русла (в представлен-
ном клиническом случае выполнялась КАГ). 

Таким образом, наличие у пациентки 
«красных флагов» позволило назначить кар-
диоваскулярную МРТ и уточнить диагноз. 
Верификация диагноза произошла посред-
ством экстракардиальной биопсии слизистой 
оболочки десны, на которой был выявлен 
АА-амилоидоз с преимущественным пора-
жением сосудов. 

Знание особенностей течения амилоидо-
за сердца позволит осуществлять отбор па-
циентов, которым необходимо выполнение 
более тщательного обследования и уточнения 
диагноза. Наличие инвазивного и неинва-
зивного алгоритмов диагностики амилоид-
ной КМП позволяет верифицировать диагноз 
с учетом технических возможностей учреж-
дения здравоохранения.
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