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АННОТАЦИЯ
Распознаваемость амилоидоза сердца в мире многократно возросла в последние годы в связи с развитием методов диагно-
стики и усовершенствованием диагностических критериев. В России диагностика амилоидоза сердца может быть затруднена 
из-за недостаточной информированности практикующих врачей. Представлен случай позднего выявления AL-амилоидоза у 
женщины 47 лет. Заболевание дебютировало примерно за 18 месяцев до постановки диагноза. Сначала появились утом-
ляемость, одышка при физической нагрузке. Позднее присоединились отеки нижних конечностей. Симптомы постепенно 
прогрессировали. Через год стали отмечаться ночные приступы сухого кашля и удушья. Артериальное давление все время 
оставалось нормальным. При эхокардиографиях неоднократно выявлялись признаки рестриктивных нарушений. На 15-м 
месяце после появления первых симптомов была обнаружена характерная для AL-амилоидоза парапротеинемия. Диагноз 
кардиального амилоидоза не предполагался. Утолщение стенок трактовалось врачами как проявление гипертрофии миокар-
да. Лечение бета-блокаторами, ингибиторами ангиотензин-превращающего фермента/сартанами, мочегонными средствами 
было неэффективным. Очередная госпитализация в отделение интенсивной терапии была вызвана эпизодом тромбоэмбо-
лии легочной артерии и последующим пароксизмом фибрилляции предсердий. Во время госпитализации при сопоставлении 
данных анамнеза болезни и результатов проведенных обследований был заподозрен AL-амилоидоз. После стабилизации 
состояния пациентка направлена в специализированный центр, где диагноз был подтвержден. Лечение даратумумабом в 
монорежиме привело к улучшению состояния и частичной регрессии симптомов. Таким образом, основной причиной поздней 
диагностики стало отсутствие интегративного подхода, не позволившее специалистам своевременно обратить внимание 
на типичные для амилоидоза сердца сочетания клинических симптомов и данных эхокардиографии: утолщение миокарда в 
отсутствие артериальной гипертензии, нормальную фракцию выброса при прогрессировании хронической сердечной недо-
статочности.

Ключевые слова: AL-амилоидоз, амилоидоз сердца, диастолическая дисфункция, даратумумаб, «красные флаги», рестрик-
тивная кардиопатия, гипертрофическая кардиопатия
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ABSTRACT
The detection rate of cardiac amyloidosis in the world has increased many times in recent years due to the development of diagnostic 
methods and improved diagnostic criteria. In Russia, the diagnosis of cardiac amyloidosis can be difficult due to a lack of awareness 
among practitioners. A case of late detection of AL-amyloidosis in a 47-year-old woman is presented. The disease made its debut about 
18 months before the diagnosis. At first, fatigue, and shortness of breath during physical exertion appeared. Later, edema of the lower 
extremities joined. The symptoms gradually progressed. A year later, nightly attacks of dry cough and asthma began. Echocardiographs 
have repeatedly revealed signs of restrictive disorders. At 15 months after the appearance of the first symptoms, paraproteinemia 
characteristic of AL-amyloidosis was revealed. The diagnosis of cardiac amyloidosis was not expected. The thickening of the walls 
was interpreted by doctors as a manifestation of myocardial hypertrophy. Treatment with beta blockers, angiotensin converting 
enzyme inhibitors/sartans, and diuretics was ineffective. Another hospitalization in the intensive care unit was caused by an episode 
of pulmonary embolism and subsequent paroxysm of atrial fibrillation. During the hospitalization, AL-amyloidosis was suspected when 
comparing the data of the medical history and the results of the examinations. After stabilization of the patient's condition, she was sent 
to a specialized center, where the diagnosis was confirmed. Treatment with daratumumab in mono mode led to an improvement in the 
condition and partial regression of symptoms. Thus, the main reason for the late diagnosis was the lack of an integrative approach, 
which prevented specialists from paying timely attention to the combinations of clinical symptoms and echocardiographic data typical of 
cardiac amyloidosis: thickening of the myocardium in the absence of arterial hypertension, normal ejection fraction with the progression 
of chronic heart failure.
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АКТУАЛЬНОСТЬ
Амилоидоз сердца — тяжелое прогрессирующее ин-

фильтративное заболевание, вызываемое отложением 
нерастворимых амилоидных фибрилл во внеклеточном 
пространстве миокарда, протекающее с формированием 
значимой органной дисфункции в виде рестриктивной кар-
диопатии, прогрессирующей сердечной недостаточности, 
нарушений сердечного ритма и проводимости, и в конечном 
итоге приводящее летальному исходу [10, 22, 32].

Более чем в 98% случаев развитие амилоидоза 
сердца связано с двумя основными вариантами систем-
ного амилоидоза — системным иммуноглобулиновым 
легкоцепочечным амилоидозом (AL) и мутантным транс-
тиретиновым амилоидозом (ATTR). При этом бόльшую 
часть случаев составляет именно AL-амилоидоз, а доля 
ATTR-амилоидоза, нарастая с возрастом, у разных когорт 
пациентов составляет от 10 до 25 % [19, 20, 23, 24, 29, 
30]. Другие варианты системного амилоидоза, например, 
сывороточный амилоидоз (АА), протекают с вовлечением 
сердца гораздо реже. Для многих поражение сердца не-
характерно совсем. Всего из 30 с лишним идентифициро-
ванных к настоящему времени подтипов амилоидогенных 
белков лишь 9 способны служить причиной амилоидного 
поражения сердца [18, 20].

Господствовавшие до недавнего времени представле-
ния о малой распространенности системного амилоидоза, в 
том числе с поражением сердца, в настоящее время изме-
нились. Так, при анализе данных Национального центра по 
борьбе с амилоидозом Великобритании отмечено, что в пе-
риод с 2010 по 2019 гг. диагноз амилоидоза устанавливался 
в 6,7 раза чаще, чем 1987–2009 гг. При этом отмечается су-
щественное возрастание доли ATTR-амилоидоза с 3 до 25% 
и выше при сохранении доли AL-амилоидоза — около 55% 
всех случаев [27]. Обобщенные сведения о распространен-
ности амилоидоза в России отсутствуют. Об интересе к 
проблеме можно судить по увеличению общего количества 
статей, значительная часть из которых представляет собой 
описания клинических случаев. Первые статьи с анализом 
небольших по объему выборок также появились только в 
последние годы [1, 3, 5, 7–9, 12–15].

Столь значимый рост во многом связан с усовершен-
ствованием методов диагностики амилоидоза в последние 
годы — более точным типированием амилоидных фибрилл 
с применением масс-спектрометрии, более широкими воз-
можностями использования в клинической практике магнит-
но-резонансной томографии сердца и сцинтиграфии мио-
карда с пирофосфатом технеция-99 [27].

Внедрение современных средств визуализации, а так-
же более широкое использование иммуногистохимических 
и генетических методов также улучшило раннее распозна-
вание амилоидоза, что, в свою очередь, положительно ска-
залось на результатах лечения и прогнозе [20, 25, 28, 31]. 
Конечно, и в наши дни практикующие врачи нередко стал-
киваются с трудностями при назначении дорогостоящих 
инвазивных или малодоступных методов исследования, а 

также с нехваткой специализированных центров по изуче-
нию амилоидоза [17, 21].

Вместе с тем, по мнению многих исследователей, зна-
чимую роль в несвоевременной диагностике играет недо-
статочная информированность врачей. Ошибки и задержки 
в диагностике амилоидоза сердца часто связаны с фраг-
ментарными знаниями клиницистов, в том числе кардиоло-
гов и врачей других специальностей. Усугубляет ситуацию 
разнообразие клинических проявлений, в основе которых 
лежит генетическая гетерогенность системного амилоидо-
за, а также сохраняющаяся убежденность многих предста-
вителей медицинского сообщества о малой распространен-
ности этой патологии [17, 21, 22, 27, 32].

Напротив, осведомленность об особенностях симпто-
матики является важной предпосылкой в оценке клиниче-
ских и лабораторных данных и формировании обоснован-
ных диагностических подозрений в отношении амилоидоза 
сердца. Следует отметить, что клиническая диагностика 
амилоидоза сердца часто бывает затруднена в связи с от-
сутствием специфических симптомов со стороны сердеч-
но-сосудистой системы. Особое значение в такой ситуации 
приобретает обнаружение характерных сочетаний карди-
альных симптомов в комбинации с признаками поражения 
других органов и систем, называемых в зарубежной лите-
ратуре «красными флагами» («red flags») амилоидоза [11, 
17, 21, 22, 26, 32]. Однако «красные флаги» амилоидоза 
все же нельзя в полной мере назвать диагностическими 
критериями, так как в зависимости от экспертной группы 
общий список параметров, а также их количество, которое 
необходимо выявить у пациента для формирования обо-
снованного диагностического предположения о наличии 
системного амилоидоза, варьируют. Затрудняют ситуацию 
и определенные отличия в группах кардиальных и экстра-
кардиальных проявлений при AL-, ATTR-типах амилоидоза 
сердца.

В связи с этим наличие экстракардиальных симптомов 
следует последовательно уточнять, начиная с характерных 
для всех типов и для наиболее распространенного AL-типа 
амилоидоза. В частности, нужно обращать внимание на на-
личие макроглоссии, потемнения кожи, особенно в области 
крупных складок, кровоподтеков, появление параорбиталь-
ных геморрагий при натуживании или кашле, на развитие 
вегетативной дисфункции, полинейропатии и протеинурии. 
В последующем следует переходить к выявлению более 
редких экстракардиальных симптомов, характерных для 
транстиретинового и других типов амилоидоза — снижения 
слуха, двустороннего кистевого туннельного синдрома, раз-
рыва сухожилия бицепса, стеноза поясничного отдела по-
звоночника, отложений в стекловидном теле, решетчатой 
дистрофии роговицы и ряда других. Следует иметь в виду, 
что отсутствие экстракадиальных проявлений не исключает 
наличие амилоидоза сердца [20].

Выделять признаки вовлечения сердца, нам представ-
ляется, лучше без акцента на тип амилоидоза. Следует 
обращать внимание на развитие артериальной гипотен-
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зии или нормотензии, если в анамнезе была гипертензия, 
сердечной недостаточности с необъяснимым увеличени-
ем толщины стенки левого желудочка и отсутствием его 
дилатации, снижение вольтажа желудочковых комплексов 
при утолщении стенки левого желудочка, псевдоинфаркт-
ная картина электрокардиограммы (ЭКГ), нарушения АВ-
проведения, непропорционально высокое увеличение уров-
ня NT-терминального промозгового натрийуретического 
пептида (NT-proBNP), сохраняющийся постоянно повышен-
ным уровень тропонина, сохранение фракции выброса при 
сердечной недостаточности [1, 3, 9, 20, 26].

В дальнейшем необходимо использовать визуализиру-
ющие параметры. Например, представляется перспектив-
ным использование одобренных консенсусом европейского 
общества кардиологов многопараметрических эхокардио-
графических критериев для комплексной диагностики 
транстиретинового амилоидоза сердца, включающие от-
носительную толщину стенки левого желудочка, отноше-
ние скорости ранней фазы митрального притока к пиковой 
скорости движения кольца митрального клапана во время 
раннего наполнения (E/e’), систолическую экскурсию кольца 
трикуспидального клапана (TAPSE), абсолютные и относи-
тельные значения продольной деформации левого желу-
дочка, или других аналогичных критериев, используемых в 
крупных научно-исследовательских центрах на территории 
России [1, 2, 4, 6, 13, 20].

Тем же консенсусом и рядом других источников в 
диагностике транстиретинового амилоидоза признаны ин-
формативными симптомы аномального распределения и 
кинетики гадолиния, полученные при проведении магнитно-
резонансной томографии, а также захват радиофармпре-
парата миокардом при проведении сцинтиграфии. В их от-
сутствие ATTR-амилоидоз может быть исключен с высокой 
степенью вероятности [13, 20, 26, 28].

Предположить AL-амилоидоз чаще помогает повышен-
ный уровень легких цепей иммуноглобулинов в крови и об-
наружение их в моче.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Пациентка Т., 47 лет. Из анамнеза известно, что ухуд-

шение самочувствия появилось в возрасте 45 лет осенью 
2021 г., примерно за полгода до первого обращения к вра-
чу. После перенесенной острой респираторной вирусной 
инфекции (ОРВИ) (COVID-19 исключен) пациентка стала 
отмечать утомляемость, снижение общей работоспособно-
сти, заметила прибавку в весе на несколько килограммов. 
Спустя 4 месяца постепенно появились одышка при физи-
ческих нагрузках и нарастающая к вечеру отечность нижних 
конечностей. К врачам пациентка в данный период не обра-
щалась, так как связывала свое состояние с тяжелой ситуа-
цией в семье (смертью обоих родителей в январе-феврале 
2022 г.).

К весне 2022 г. состояние продолжало постепенно 
ухудшаться — пациентка вынуждена была все чаще оста-
навливаться, чтобы отдышаться, затем одышка стала бес-

покоить при небольших физических нагрузках и иногда в 
горизонтальном положении, отеки стоп и голеней стали по-
стоянными, начал увеличиваться в размерах живот. Допол-
нительно присоединились частые эпизоды сердцебиения 
при нагрузках и в покое, а также боли жгучего характера за 
грудиной, возникающие изредка при ходьбе на короткие (до 
50–100 м) дистанции и проходящие после ее прекращения.

На снятой амбулаторно ЭКГ (пленка не предоставлена) 
на фоне синусового ритма изменений вольтажа зубцов и 
процессов реполяризации не обнаружено. Врач рекомендо-
вал пациенте метопролол (эгилок) по 25 мг в сутки, прием 
которого не привел к значимому улучшению самочувствия и 
регрессу симптомов.

В дальнейшем в течение нескольких месяцев симпто-
мы не нарастали. Обращалась в различные медицинские 
центры, проходила рекомендованные обследования. При 
холтеровском мониторировании ЭКГ выявлен синусовый 
ритм в течение всего времени наблюдения с максималь-
ной частотой 144 уд./мин (на фоне рутинной физической 
нагрузки), значимых нарушений ритма, изменений сег-
мента ST не было выявлено. Данные эхокардиографии не 
предостав лены.

По результатам ультразвукового исследования щи-
товидной железы и органов брюшной полости выявлены 
умеренные диффузные изменения паренхимы печени, 
поджелудочной железы, структурные изменения стенок и 
конкремент желчного пузыря; признаки доброкачественных 
узловых образований обеих долей щитовидной железы. 
Уровень тиреотропного гормона в крови не был изменен. 
Ультразвуковое исследование брюшного отдела аорты, 
триплексное сканирование вен нижних конечностей не вы-
явило патологии.

В период весны-лета 2022 г. самочувствие пациентки 
оставалось стабильно плохим — помимо описанных выше 
симптомов стали появляться эпизоды головокружения, сни-
зилась острота зрения.

Осенью 2022 г. возникло обострение заболевания, 
сопровождавшееся нарастанием одышки, появлением за-
труднения выдоха, свистящего дыхания и сухого кашля. 
Лечилась амбулаторно в поликлинике с диагнозом «брон-
хит». После проведенного лечения, включавшего курс цеф-
триаксона внутримышечно (названий других препаратов 
пациентка не помнит, амбулаторная карта не предостав-
лена), состояние несколько улучшилось — уменьшились 
кашель, затруднение выдоха, исчезли дистантные хрипы, 
однако существенной положительной динамики не наблю-
далось.

В декабре 2022 г. возникло очередное, но более тяже-
лое обострение, — одышка трансформировалась в ночные 
приступы удушья в сочетании с длительными приступами 
сухого кашля, завершающиеся в конце эпизодами рвоты. 
Для облегчения состояния стала постоянно спать в поло-
жении сидя.

В начале января 2023 г. при обращении в очередной 
медицинский центр впервые среди прочих лабораторных 
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исследований выполнена протеинограмма, в которой было 
обнаружено увеличение гамма-глобулинов до 20,7%, ис-
кривление дуги в гамма-зоне в виде пика с количествен-
ными характеристиками 10,2 г/л — 14,8%. Кроме того, вы-
явлено увеличение уровня D-димера более чем в 9 раз и 
незначительные изменения ряда других показателей (ге-
моглобин — 114 г/л, сывороточное железо — 6,1 мкмоль/л, 
ферритин — 10,5 нг/мл, аспартатаминотрансфераза 
(АСТ) — 36 Ед/л, гамма-глутамилтрансфераза — 94 Ед/л, 
мочевая кислота — 441 мкмоль/л (при нормальном уровне 
креатинина). Расчетная скорость клубочковой фильтрации 
(CKD-EPI) составила 67,4 мл/мин/1,73 м2.

По данным компьютерной томографии выявлено зна-
чительное количество жидкости в плевральной полости 
с обеих сторон, интерстициальные изменения в легких, в 
связи с чем пациентка была госпитализирована в кардио-
логическое отделение городской больницы скорой меди-
цинской помощи г. Ростова-на-Дону. По результатам эхо-
кардиографического исследования обнаружено утолще-
ние стенок левого и правого желудочков. Размеры камер 
желудочков сердца были нормальными, оба предсердия 
незначительно расширены, выявлялась приклапанная ре-
гургитация на трехстворчатом и митральном клапанах в 
отсутствие признаков легочной гипертензии. Отношение 
скоростей в раннюю и позднюю фазу митрального притока 
E/A — 1,0/0,6 м/с (1,67). Динамика показателей эхокардио-
графии за январь-апрель 2023 г. представлена ниже. Ис-
следование за апрель 2023 г. проведено на фоне фибрил-
ляции предсердий.

Во всех исследованиях створки митрального и аор-
тального клапанов были незначительно уплотнены, под-
вижность их была сохранена. Определялась минимальная 
или умеренная регургитация на митральном клапане и ми-
нимальная — на трехстворчатом клапане.

Назначено лечение бета-блокаторами, ингибиторами 
ангиотензин-превращающего фермента, антиагрегантами, 
мочегонными средствами, на фоне чего было отмечено не-
которое уменьшение выраженности одышки, вес больной 
снизился с 84 до 72 кг, но не вернулся к привычным для 
пациентки значениям (около 60 кг при росте 165 см).

Выписана с диагнозом идиопатической гипертрофиче-
ской кардиопатии и одновременно гипертонической болезни 
II стадии, артериальной гипертензии I степени, хронической 
сердечной недостаточности IIБ стадии, III функционального 
класса (NYHA).

После выписки одышка и отеки вновь стали быстро на-
растать, несмотря на прием пациенткой всех назначенных 
препаратов. В феврале-апреле 2023 г. постоянно обраща-
лась за помощью к кардиологам в медицинские центры. При 
обследовании уровень NT-proBNP оказался существенно 
повышен — 12 884 пг/мл.

В общем анализе мочи проявилось снижение удельного 
веса до 1009 г/см3, наросла протеинурия до 1,5 г/л. К лече-
нию была добавлена комбинация валсартана и сакубитрила 
(юперио), не приведшая к улучшению.

В тот же период по экстренным показаниям (удушье, су-
хой кашель, эпизоды кровохарканья) трижды госпитализи-
ровалась с основным диагнозом гипертрофической кардио-
патии в стационары г. Ростова-на-Дону и Санкт-Петербурга. 
В связи с умеренным изменением печеночных показателей, 
повышением уровня С-реактивного белка, диспротеинеми-
ей высказывалось предположение о наличии сопутствую-
щего криптогенного гепатита.

На контрольных эхокардиограграммах показатели 
проявляли значимую тенденцию к ухудшению — происхо-
дило увеличение толщины стенок левого желудочка, раз-
меров обоих предсердий. Отношение Е/А достигло 2,86 
(1,0/0,35 м/с) без изменения митрального притока при пробе 
Вальсальвы, отношение Е/е` — 28,0. Дополнительно в Ма-
риинской больнице Санкт-Петербурга в апреле 2023 г. был 
описан дефект межпредсердной перегородки в средней ча-
сти с небольшим лево-правым сбросом (открытое овальное 
окно), а также флотирующие изоэхогенные массы (тромбы) 
в ушках левого и правого предсердий.

В том же учреждении мультиспиральная компьютерная 
томография, помимо отека легких и двустороннего гидрото-
ракса, обнаружила признаки двусторонней тромбоэмболии 
легочной артерии. В крови определялось повышение уров-
ня D-димера до 18 640 нг/мл.

Тогда же на ЭКГ впервые зарегистрированы пароксиз-
мы фибрилляции предсердий с частотой сердечных сокра-
щений до 150 в минуту.

В анализах крови при нормальном содержании обще-
го белка подтверждена парапротеинемия, выявлен белок 
Бенс–Джонса — концентрация свободных легких цепей 
лямбда в повторных анализах оказалась повышенной — 
41,0 мкг/мл (0,41 г/л). Концентрация белка Бенс–Джонса в 
моче достигала 0,95 г/л.

Была заподозрена болезнь накопления (AL-амилоидоз 
с поражением сердца), выполнены дополнительные обсле-
дования: биопсия кожного лоскута, магнитно-резонансная 
томография и сцинтиграфия миокарда, с результатами ко-
торых пациентка была направлена на амбулаторную кон-
сультацию к онкогематологу. Диагноз был подтвержден, 
назначена госпитализация в Научно-клинический центр 
трансплантации и клеточной терапии при аутоиммунных и 
нейродегенеративных заболеваниях для проведения спе-
циализированного лечения.

В апреле-мае 2023 г. в рамках специфической терапии 
выполнено 4 введения препарата моноклональных анти-
тел — даратумумаба, 16 мг/кг в сутки в монорежиме.

По окончанию лечения состояние пациентки улуч-
шилось, уменьшилась выраженность одышки, отеков. 
Произошло снижение уровней печеночных ферментов, 
C-реактивного белка, наросла скорость клубочковой филь-
трации. Была выписана в стабильном удовлетворительном 
состоянии с диагнозом «Симптоматическая множественная 
миелома с секрецией IgG lambda. Системный AL-амилоидоз 
lambda с поражением сердца IIIb стадии, почек I стадии, пе-
чени, вегетативной нервной системы».
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Из данных катамнеза известно, что после выписки из 
стационара специфическую терапию амбулаторно полу-
чала регулярно, однако полного регресса симптомов со 
стороны сердца не произошло. Пациентку продолжала 
беспокоить одышка при физических нагрузках. В связи с 
нарастанием отеков, сердцебиением в октябре 2023 г. по-
вторно госпитализировалась. По данным эхокардиографии 
сохранялись утолщение стенок левого желудочка, расши-
рение предсердий, снижение ударного объема, рестриктив-
ные нарушения (межжелудочковая перегородка — 18 мм, 
задняя стенка левого желудочка — 15 мм, индекс массы 
миокарда — 148 г/м2, левое предсердие — 53 мм, правое 
предсердие — 53 мм, ударный объем — 23 мл, Е/е’ — 26). 
Холтеровское мониторирование ЭКГ обнаружило желу-
дочковую экстрасистолию 4b градации по Лауну–Воль-
фу–Райяну. Уровень высокочувствительного тропонина Т 
оставался существенно повышенным — 111,2 нг/л. Пече-
ночные и почечные показатели оставались измененными 
незначительно или нормальными. Общий билирубин — 
22,7 мкмоль/л, АСТ — 27 ЕД/л, общий белок — 59 г/л, бе-
лок мочи — 0,05 г/л, креатинин — 75 мкмоль/л, расчетная 

скорость клубочковой фильтрации (CKD-EPI) составила 
81,0 мл/мин/1,73 м2.

В описанном клиническом случае от момента обраще-
ния к врачу до постановки диагноза прошло около полу-
тора лет. Среди факторов, затрудняющих своевременную 
диагностику, очевидно, следует упомянуть изолированное 
поражение сердца в начальном периоде заболевания, не-
достаточную настороженность специалистов в отношении 
сердечного амилоидоза и относительно молодой возраст па-
циентки, но более важной причиной, на наш взгляд, является 
отсутствие полноценного динамического наблюдения. Па-
циентка фактически не наблюдалась амбулаторно в одной 
медицинской организации, а последовательно обращалась с 
одними и теми же жалобами в разные учреждения, преиму-
щественно к врачам-кардиологам. Многократные госпитали-
зации также проводились в различные стационары, при этом 
основное внимание врачей концентрировалось на попытках 
купирования симптомов сердечной недостаточности, глав-
ным образом, уменьшению выраженности отечного синдро-
ма и одышки. Несмотря на давно описанные в литературе 
алгоритмы [16], дифференциальный диагноз выявляемой 

Показатели Нормальные значения Январь 2023 г. Март 2023 г. Апрель 2023 г. 
Левое предсердие 27–38 мм 41 мм 44 мм (mm) Тромб в ушке 
Объем левого предсердия 22–52 мл – 72 мл 70 мл
Правое предсердие 29–45 мм 48 мм 54 мм Флотирующий тромб 

27×22 мм 
Правый желудочек 20–28 мм 29 мм 30 мм –
Стенка правого желудочка До 5 мм 6 мм 5 мм Утолщена
Легочная артерия 15–21 мм 26 мм 20 мм –
Давление в легочной артерии <30 мм рт.ст. 23 мм рт.ст. 39 мм рт.ст. 33 мм рт.ст.
Конечный диастолический размер левого желудочка 38–52 мм 42 мм 37 мм 33 мм
Конечный диастолический объем левого желудочка 46–106 мл 82 мл 58 мл 54 мл
Межжелудочковая перегородка До 11 мм 14 мм 17 мм 17 мм
Задняя стенка левого желудочка 6–9 мм 14 мм 16,5 мм 16 мм
Индекс массы миокарда левого желудочка 44–88 г/м2 – 145 г/м2 –
Конечный систолический размер левого желудочка 22–35 мм 30 мм 26 мм –
Конечный систолический объем левого желудочка 14–42 мл 37 мл 26 мл –
Ударный объем 70–100 мл 45 мл 32 мл 17 мл
Фракция выброса: 

по Тейхольцу >60% 55% 55% –
по Симпсону >55% – 45% 46%

Отношение скоростей в раннюю и позднюю фазу 
митрального притока (E/A)

<1,5 1,67 2,86 Пики не дифференци-
руются

Отношение скорости ранней фазы митрального 
притока к пиковой скорости движения кольца 
митрального клапана во время раннего наполне-
ния (E/e’) 

<15 16,7 28,0 16

Систолическая экскурсия кольца трикуспидального 
клапана (TAPSE) 

>17 мм 13 мм 9 мм 11 мм
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«гипертрофической кардиопатии» не проводился, новых 
диагностических предположений не выдвигалось, а прой-
денные в амбулаторных условиях обследования зачастую 
никак не оценивались.

Так, результаты протеинограммы с признаками пара-
протеинемии, выполненные в январе 2023 г., заинтересова-
ли врачей стационара только спустя 3 месяца после выпол-
нения, что навело их на мысль о возможном AL-амилоидозе 
сердца. Повышение легких цепей иммуноглобулинов в кро-
ви было подтверждено повторным анализом. Легкие цепи 
были обнаружены и в моче. Одновременно было обращено 
внимание на значительно повышенный уровень NT-proBNP, 
что в сочетании с повышением уровня тропонина типично 
для тяжелого амилоидоза сердца.

Тогда же проведено сравнение данных эхокардиогра-
фий, позволившее с уверенностью предположить рестрик-
тивный характер нарушений, типичный для сердечного 
амилоидоза в противоположность установленным до по-
ступления в Мариинскую больницу диагнозам гипертрофи-
ческой кардиопатии и гипертонической болезни. Лечащим 
врачом были отмечены явная рефрактерность сердечной 
недостаточности к проводимой ранее терапии, нормальные 
размеры камер сердца, сохраненная фракция выброса, а 
также выраженное утолщение миокарда обоих желудочков 
в отсутствие анамнеза артериальной гипертензии.

Дополнили картину отрицательные результаты маг-
нитно-резонансной томографии и сцинтиграфии миокарда, 
которые позволили отказаться в диагнозе от ATTR-типа в 
пользу AL-амилоидоза сердца.

В такой ситуации протеинурия и изменение печеночных 
показателей стали восприниматься клиницистами как сви-
детельства возможного вовлечения в патологический про-
цесс печени, почек и, вероятно, других органов и систем. 
Пациентке выполнена биопсия кожного лоскута с отрица-
тельным результатом, что, однако, не исключало сердеч-
ный амилоидоз.

Таким образом, сердечный амилоидоз мог быть запо-
дозрен и подтвержден как минимум на 3 месяца ранее даты 
фактической постановки диагноза. В этот период заболе-
вание продолжало прогрессировать, развилась рецидиви-
рующая тромбоэмболия легочной артерии, зафиксированы 
эпизоды фибрилляции предсердий, по всей видимости, сни-
зилась эффективность специфического лечения, которая, 
особенно при AL-типе, во многом зависит от его раннего на-
чала и определяет выживаемость больных [20].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Врачи-кардиологи должны обращать больше внимание 

на случаи рефрактерности к назначенному лечению. У таких 
пациентов требуется комплексная переоценка всех имею-
щихся сведений от подробного анамнеза до уровней биохи-
мических маркеров поражения миокарда и результатов элек-
тро- и эхокардиографий на предмет поиска несоответствий в 
клинических и лабораторно-инструментальных данных, что и 
должно послужить отправной точкой для последующего диф-
ференциального диагноза. Следует помнить, что диагнозы 
идиопатической кардиопатии или криптогенного гепатита 
врач может выставлять только после исключения всех иных 
причин поражения органов. Такой подход во всех случаях 
сохранит настороженность клинициста в отношении более 
редко встречающихся заболеваний, в том числе в отношении 
системного амилоидоза или множественной миеломы.
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