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Аннотация. Представлен клинический случай амилоидной кардиомиопатии, ассоциированной с множественной 
миеломой, с развитием хронической сердечной недостаточности с сохранной фракцией выброса, рефрактерной к тера-
пии. Исследуется роль клинических признаков, в особенности «красных флагов» амилоидоза, а также необходимость 
повышения осведомленности врачей о симптомах и признаках амилоидной кардиомиопатии, и раннего выявления, и 
лечения патологии. Обсуждаются актуальные методы диагностики, включая гистологическое исследование и иммуно-
фенотипирование, что позволяет улучшить прогноз пациента.
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Введение
Амилоидная кардиомиопатия включает гетероген-

ную группу заболеваний, характеризующихся структур-
но-функциональными изменениями сердца, которые 
развиваются вследствие отложения во внеклеточном 
матриксе миокарда аномального фибриллярного белка 
амилоида [1, 2, 3]. Ранее патология считалась редкой, но 
на данный момент ежегодно регистрируется около двух 
тысяч новых случаев. Чаще амилоидная кардиомиопа-
тия встречается у лиц старческого возраста. Так, среди 
пациентов старше 97 лет распространённость амило-
идоза достигает 37%, а у 20–25% людей старше 80 лет 

является находкой при патологоанатомическом иссле-
довании [3, 4, 5]. 

Выделяют более 30 видов белков-предшественников 
амилоида, которые синтезируются при различных па-
тологических состояниях и могут поражать различные 
органы и системы, такие как почки, надпочечники, же-
лудочно-кишечный тракт, сердце, кожа, опорно-двига-
тельная и нервная система [5]. Считается, что примерно в 
5% случаев амилоидоз протекает в виде изолированного 
поражения сердца [4].

Согласно консенсусу европейского общества кардио-
логов, 95% амилоидных кардиомиопатий связано всего с 
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двумя типами амилоида: белком, образованным из лёг-
ких цепей иммуноглобулинов (AL-амилоидоз), и белком-
транстиретином (ATTR-амилоидоз) [6]. Выделяют две 
основные формы ATTR-амилоидоза: наследственный си-
стемный амилоидоз и старческий. В первом случае наблю-
дается аутосомно-доминантный тип наследования, забо-
левание чаще протекает в виде тяжёлой полинейропатии, 
вегетативной дисфункции и поражения сердца [7, 8]. При 
старческом ATTR-амилоидозе выявляются отложения 
белка транстиретина дикого типа, локализующиеся преи-
мущественно в сердце. Данный вариант чаще развивает-
ся у лиц старше 60 лет [7, 9, 10]. В 2017 г. зарегистрирован 
пока единственный в мире препарат для патогенетиче-
ского лечения транстиретинового амилоидоза — тафами-
дис, при применении которого общая смертность больных 
амилоидозом снижается на 30%, а риск госпитализаций по 
поводу сердечно-сосудистых заболеваний — на 32% [4].

На долю AL-амилоидоза приходится около 68% всех 
случаев амилоидных кардиомиопатий [3, 6]. Как правило, 
основным клиническим синдромом является прогресси-
рующая сердечная недостаточность (ХСН), резистентная 
к стандартной многокомпонентной терапии [11, 12]. Счи-
тается, что среди пациентов, госпитализированных по 
причине декомпенсации ХСН с сохранной фракцией вы-
броса левого желудочка, у 13% диагностируется амило-
идная кардиомиопатия. AL-амилоидоз подразделяется на 
первичный (идиопатический) и амилоидоз, ассоцииро-
ванный с миеломной болезнью, встречающийся у 7–10% 
больных с множественной миеломой. Прогрессирование 
заболевания связано с развитием плазмоклеточной или 
лимфоплазмоцитарной опухоли, продуцирующей мо-
ноклональные свободные лёгкие цепи иммуноглобули-
нов, откладывающиеся в составе амилоида в различных 
органах, вызывая их дисфункцию. При первичном AL-
амилоидозе плазмоклеточная дискразия более доброка-
чественная, в то время как при множественной миеломе, 
она обладает признаками злокачественной опухоли, что 
приводит к генерализации процесса с мультисистемным 
поражением, включая сердце, почки, желудочно-кишеч-
ный тракт, нервную систему и кожу. Полиорганная дис-
функция приводит к отсутствию специфической карти-
ны заболевания и расширению круга диагностического 
поиска [13]. При своевременной диагностике и назна-
чении специфической терапии значительно улучшается 
прогноз пациентов: снижение уровня смертности за пер-
вые 2,5 года лечения достигает не менее 13%. В случае от-
сутствия болезнь-модифицирующего лечения медиана 
выживаемости пациентов с AL-амилоидозом составляет 
менее 1 года. [14]. 

Несмотря на многоликость клинического течения, за-
подозрить амилоидную кардиомиопатию позволяют так 
называемые «красные флаги амилоидоза» — совокуп-
ность симптомов и признаков, отражающих накопление 
патологических белков в миокарде. Однако низкая осве-
домленность врачей об этом тяжёлом заболевании по-
прежнему обусловливает позднюю диагностику на труд-
но курабельных стадиях заболевания [5]. 

Описание клинического случая
Пациентка К. (69 лет) обратилась на приём с жалобами 

на одышку в покое и при незначительной повседневной 

нагрузке, ортопноэ, отёки ног, резкую общую слабость, 
снижение массы тела, эпизоды синкопе. Вышеописан-
ные симптомы больная стала отмечать около двух лет 
назад с прогрессирующим увеличением их выраженно-
сти. Кроме того, женщина с 55 лет регулярно принима-
ла антигипертензивную терапию, при этом около года 
из-за развития гипотонии полностью отменила лечение. 
На момент обращения регулярно принимала торасемид в 
дозе 10–20 мг/сут., бисопролол в дозе 1,25 мг/сут и апик-
сабан в дозе 5 мг 2 раза в сутки.

Согласно представленным документам, ранее на элек-
трокардиограмме (ЭКГ) выявлены комплексы типа QS в 
отведениях II, III, aVF, V1–V3. Однократно зафиксирован 
пароксизм фибрилляции предсердий. При выполнении 
эхокардиографии (ЭХОКГ) была обнаружена массивная 
концентрическая гипертрофия левого желудочка с утол-
щением межжелудочковой перегородки (МЖП) и зад-
ней стенки левого желудочка (ЗСЛЖ) до 16 мм, признаки 
гипокинеза передней стенки при сохраненной фракции 
выброса — 62%. Данные изменения расценены как по-
стинфарктный кардиосклероз. В связи с этим пациент-
ке выполнена селективная коронароангиография, по 
результатам которой гемодинамически значимого пора-
жения коронарных артерий не выявлено.

Также, согласно ретроспективным данным, в течение 
1,5 лет выявлялась анемия лёгкой степени со снижением 
гемоглобина до 100 г/л, в связи с чем выполнен онкопо-
иск, в результате которого данных об онкопатологии вну-
тренних органов не выявлено. По поводу сохраняющейся 
анемии больная обследована гематологом. Был обнару-
жен М-градиент, проведено иммунотипирование белков 
с панелью антисывороток, идентифицирована тяжёлая 
цепь IgG и лёгкая цепь лямбда, в связи с этим пациентке 
выполнены рентгенография костей черепа и стернальная 
пункция, данных о миеломной болезни не получено. Па-
циентке был поставлен диагноз «Моноклональная гам-
мапатия неясного генеза», рекомендовано динамическое 
наблюдение и приём препаратов железа внутрь. Кроме 
этого, в биохимическом анализе отмечались двукрат-
ное увеличение уровня щелочной фосфатазы, выражен-
ная протеинурия. Остальные показатели, в том числе ти-
реоидный статус, не выходили за пределы референсных 
значений. 

В связи с сохраняющейся одышкой пациентке была 
выполнена компьютерная томография органов грудной 
клетки с признаками гидроторакса, гидроперикарда, кос-
венные признаки лёгочной гипертензии, в связи с чем 
больная вновь направлена на консультацию к кардиологу. 

Объективно при осмотре пациентка нормостениче-
ского телосложения, рост — 167 см, вес — 78 кг, ИМТ — 
28 кг/м². Кожные покровы и видимые слизистые бледные. 
Периферические лимфатические узлы не увеличены. 
Определялось набухание яремных вен. Отёки ног симме-
тричные, плотные до колен. Частота дыхания — 20 в ми-
нуту. Сатурация (SpO2) — 96%. Аускультативно в лёгких 
дыхание жёсткое, ослаблено ниже угла лопатки с обеих 
сторон. Тоны сердца глухие, ритмичные, акцент II тона 
над лёгочной артерией. Частота сердечных сокраще-
ний — 70 уд./мин. Артериальное давление — 110/70 мм 
рт. ст. на обеих руках. Живот при пальпации мягкий, без-
болезненный, край печени выступал из-под рёберной 
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Рисунок 1. Электрокардиограмма
Figure 1. Electrocardiogram

Рисунок 2. Эхокардиография (апикальное четырёхкамерное сечение)
Figure 2. Echocardiography (apical four-chamber section)

дуги (+2 см), безболезненный. Перитонеальные и пузыр-
ные симптомы — отрицательны.

Далее выполнена ЭКГ в 12 отведениях: на фоне си-
нусового ритма отмечается очагово-рубцовый пат-
терн  — комплексы типа QS в отведениях II, III, aVF, 
V1-V3 (рис. 1).

Повторно проведена ЭХО-КГ (аппарат Toshiba 
Aplio 500) (рис. 2). В сравнении c исследованием, вы-
полненным за 6 месяцев до настоящего, наблюдалось 
увеличение выраженности гипертрофии ЛЖ, значи-
тельный рост показателей толщины МЖП и ЗСЛЖ, 
увеличение индекса массы миокарда ЛЖ, превы-
шавшего двукратно нормативные показатели. При 
этом фракция выброса сохранена, зоны нарушения 

локальной сократимости достоверно не определялись 
(табл. 1).

При выполнении холтеровского мониторирования ЭКГ 
регистрировался синусовый ритм с минимальной часто-
той 41 удар в минуту, максимальной частотой 77 в ми-
нуту, средняя частота сердечных сокращений составила 
53 удара в минуту. В течение суток отмечались редкая по-
лиморфная желудочковая экстрасистолия и постоянная 
атриовентрикулярная блокада 1 степени с удлинением РQ 
до 280 мсек. Других преходящих нарушений ритма и про-
водимости не выявлено. В течение всей записи регистри-
ровались постоянные нарушения реполяризации по 1-му 
и 3-му мониторному отведениям с периодическим углу-
блением депрессии сегмента ST в ночные часы до 1 мм.



Медицинский вестник Юга России
2025; 16(3):75-82

78

КАРДИОЛОГИЯ
3.1.20

М.К. Ахвердиева, И.А. Гарина, В.В. Живага, М.С. Литвинова, Л.А. Хаишева
СИСТЕМНЫЙ АМИЛОИДОЗ С ПРЕИМУЩЕСТВЕННЫМ ПОРАЖЕНИЕМ СЕРДЦА,  
АССОЦИИРОВАННЫЙ С МНОЖЕСТВЕННОЙ МИЕЛОМОЙ

По результатам ультразвукового исследования орга-
нов брюшной полости определялись признаки гепато- и 
спленомегалии, признаки асцита.

Лабораторно выявлено повышение уровня 
NT-proBNP до 9626 пг/мл, умеренное повышение уров-
ня щелочной фосфатазы — до 177 Ед/л, мочевой кис-
лоты — до 480 мкмоль/л, гамма-глутамилтранспепти-
дазы — до 76 ЕД/л и протеинурия 3,5 г/сутки. Уровень 

высокочувствительного сердечного тропонина не превы-
шал референсных значений.

В связи с ретроспективными данными и вновь вы-
явленными изменениями была заподозрена амило-
идная кардиомиопатия, больная была направлена на 
дообследование к гематологу. Ей проведена трепаноби-
опсия подвздошной кости, по результатам которой сре-
ди клеточных элементов миелоидной ткани обнаружены 

Таблица / Table 1
Результаты эхокардиографического исследования в динамике 

Results of echocardiographic examination in dynamics

Параметры /  Parameters I II 

ПЖ, мм
RV, mm 28 29

Толщина стенки ПЖ, мм
RVWT, mm 5 5

VperТК, м/c
TRV, m/ s до 2,6 до 2,6

ДвЛА, мм рт ст
PAP, mmHg до 41 до 42

МЖПд, мм
IVSd, mm 18,3 24,5

ЗСЛЖд, мм
PWTd, mm 17,3 22,8

КДР, мм
EDD, mm 46 43 

КДО, мл
EDV, ml 102 81 

КСР, мм
ESD, mm 31 25 

КСО, мл
ESV, ml 38 23 

УО, мл
SV, ml 63 58 

МОК, л/мин
CO, l/min 3,8 4,1 

ФВ по Teichgolz, %
EF, % 62 71

ФУ, %
FS, % 33 40

ИММЛЖ, г/м²
LVMI,  g/m² 197 283 

Примечание: ПЖ — правый желудочек, VperТК — скорость трикуспидальной регургитации, ДвЛА — давление в лёгочной 
артерии, МЖПд — межжелудочковая перегородка в диастолу, ЗСЛЖд — задняя стенка левого желудочка в диастолу, КДР — 
конечно-диастолический размер, КДО — конечно-диастолический объём, КСР — конечный систолический размер; КСО — 
конечно-систолический объём; УО — ударный объём; МОК — минутный объём крови; ФВ — фракция выброса; ФУ — фрак-
ция укорочения; ИММЛЖ — индекс массы миокарда левого желудочка.

Note: RV — right ventricle, RVWT — right ventricular wall thickness, TRV — tricuspid regurgitation velocity, PAP — pulmonary ar-
tery pressure, IVSd — interventricular septum in diastole, PWTd — posterior wall of the left ventricle in diastole, EDD — end-diastolic 
dimension, EDV — end-diastolic volume, ESD — end-systolic dimension; ESV — end-systolic volume; SV — stroke volume; CO — car-
diac output; EF — ejection fraction; FS —fraction shortening; LVMI — left ventricular myocardial mass index.
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интерстициальные диффузные скопления, разрушение 
костных балок и высокая клеточность костного мозга 
(рис. 3). 

Кроме того, выполнено иммуногистохимическое ис-
следование, определена экспрессия CD138-маркера плаз-
матических клеток, подтвердившая диагноз «Плазмокле-
точная миелома» (рис. 4). 

Таким образом, пациентке был поставлен клини-
ческий диагноз «Системный амилоидоз с преимуще-
ственным поражением сердца, ассоциированный с мно-
жественной миеломой, ХСН с сохраненной фракцией 
выброса, 2 стадия, III функциональный класс». Проведе-
на коррекция терапии сердечной недостаточности: уве-
личена доза торасемида до 40 мг/сутки, добавлен эпле-
ренон в дозе 100 мг/сутки и дапаглифлазин 10 мг/сутки. 
В условиях гематологического стационара больная нача-
ла химиотерапевтическое лечение, однако спустя 7 ме-
сяцев с начала специфической терапии констатирована 
смерть пациентки. Аутопсия не выполнена по настоянию 
родственников.

Обсуждение
Понятие «красные флаги» амилоидоза введено в 

2021  г. в новом консенсусном документе Европейского 
общества кардиологов (ЕОК) [15] и включают совокуп-
ность клинических, инструментальных и лабораторных 
признаков, которые позволяют врачу заподозрить ами-
лоидоз сердца. 

Выделяют кардиальные и некардиальные проявления 
амилоидоза. К первым прежде всего относят симптомы 
хронической сердечной недостаточности, такие как сла-
бость, одышка, выраженные отёки вплоть до развития 
анасарки, при этом выявляется сохранённая систоличе-
ская функция левого желудочка. Данное обстоятельство 
обусловлено развитием рестриктивной кардиомиопатии, 
развивающейся вследствие отложения амилоида между 
кардиомиоцитами, снижением эластичности и растяжи-
мости стенок сердца и резким снижением ударного объ-
ёма [15, 16]. Важно отметить, что при AL-амилоидозе те-
чение сердечной недостаточности более тяжёлое, чем при 
ATTR, что, по мнению ряда авторов, связано с большей 

Рисунок 3. Гистологическое исследование трепанобиоптата гребня подвздошной кости
Figure 3. Histological examination of a trephine biopsy of the iliac crest

Рисунок 4. Иммуногистохимическое исследование трепанобиоптата гребня подвздошной кости
Figure 4. Immunohistochemical study of iliac crest trephine biopsy
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выраженностью окислительного стресса, прямым по-
вреждением кардиомиоцитов [17, 18] и позволяет пред-
положить тип амилоида на основании выраженности 
клинической симптоматики. В настоящем наблюдении 
у больной отмечались тяжёлые проявления право- и ле-
вожелудочковой недостаточности, отсутствие эффекта 
в ответ на стандартную терапию ХСН, что согласуется с 
литературными данными.

Помимо диастолической дисфункции, отложение 
амилоида в проводящей системе сердца может прояв-
ляться различными нарушениями проводимости и рит-
ма, в том числе фибрилляцией предсердий (ФП) [15]. 
Однако в большинстве случаев у пациентов длительно 
сохраняется синусовый ритм, а присоединение ФП обу-
словлено прогрессированием заболевания, вовлечением 
миокарда предсердий, а также их объёмной перегрузкой 
[19]. Зафиксированные в анамнезе у нашей пациентки 
пароксизмы фибрилляции предсердий свидетельствуют 
о далеко зашедших патофизиологических изменениях в 
сердце. 

Признаками амилоидной кардиомиопатии на ЭКГ 
считается низкая амплитуда комплекса QRS в стандарт-
ных отведениях и/или псевдорубцовый паттерн в пра-
вых грудных отведениях [17]. Согласно публикациям 
учёных из клиники Майо, несмотря на более сильную 
инфильтрацию сердца амилоидом при ATTR форме, об-
наружение низкого вольтажа ЭКГ гораздо более распро-
странено при AL-амилоидозе, тогда как для первого ха-
рактерными считаются рубцовые изменения [20]. Зубцы 
P чаще имеют нормальный вольтаж, но расширены и мо-
гут иметь различные морфологические аномалии, ука-
зывающими на замедление внутрипредсердной прово-
димости [17]. В описываемом нами клиническом случае 
псевдоинфарктный паттерн обнаружен по нижней и пе-
редней стенкам миокарда ЛЖ, а также замедление АВ-
проводимости, что свидетельствует о невысокой специ-
фичности ЭКГ-признаков.

При ультразвуковом исследовании сердца первым на-
стораживающим признаком в отношении амилоидоза 
является концентрическое утолщение стенки ЛЖ, кото-
рое нередко превышает 15 мм, при этом толщина стенки 
более 18 мм встречается гораздо чаще при ATTR-форме, 
чем при AL-амилоидозе [17]. Важно отметить, что в отли-
чие от истинной гипертрофии желудочков эхогенность 
миокарда при амилоидозе выше, его текстура имеет ти-
пичный «зернистый, сверкающий» вид [17, 21]. Также 
может обнаруживаться двустороннее увеличение пред-
сердий и утолщение межпредсердной перегородки [22]. 
Предсердия могут стать местом образования тромбов 
даже при отсутствии аритмии вследствие низкого удар-
ного объёма и неровной поверхности эндокарда предсер-
дий из-за инфильтрации амилоидом [17, 22]. Иногда на-
блюдаются плевральный или перикардиальный выпоты 
[22], что и было обнаружено нами у больной, причём осо-
бенно привлекала внимание скорость прогрессии утол-
щения миокарда ЛЖ: за 6 месяцев толщина МЖП уве-
личилась на 6,2 мм, а ЗСЛЖ — на 5,5 мм. Но наиболее 
специфичным инструментальным признаком амилоид-
ной кардиомиопатии считается нарушение продольной 
деформации базальных и средних сегментов ЛЖ с сохра-
нением в апикальных сегментах, получивший название 

«вишенка на торте» (или «бычий глаз»), редко выявля-
ющееся при других кардиомиопатиях [15, 17]. К сожа-
лению, технические возможности не позволили оценить 
данный признак у нашей пациентки. 

Как известно, концентрация натрийуретического пеп-
тида B-типа (BNP) и N-концевого фрагмента NT-proBNP 
увеличивается при различных формах сердечной недо-
статочности, но в случае амилоидной кардиомиопатии 
независимо от типа патогенного белка их уровень непро-
порционально высок из-за прямого сжатия кардиомио-
цитов и стресса, вызванного повышенным давлением 
наполнения [17], что было обнаружено нами у больной. 
Также надежным индикатором гибели кардиомиоци-
тов как при AL-, так и при ATTR-амилоидозе считается 
сердечный тропонин [20, 21]. У нашей пациентки он не 
превышал нормативных значений, несмотря на тяжесть 
клинической симптоматики, что, возможно, требова-
ло серийного изучения, не выполненного в настоящем 
наблюдении. 

Некардиальные симптомы весьма разнообразны. Ин-
фильтрация мягких тканей и мелких сосудов может про-
являться макроглоссией, периорбитальной пурпурой, 
дистрофией ногтей. Довольно часто в патологический 
процесс вовлекается периферическая нервная система 
с формированием сенсомоторной нейропатии по типу 
«перчатки и чулки». Поражение нервных окончаний ав-
тономной нервной системы приводит к ортостатической 
гипотонии, прогрессирующему снижению артериаль-
ного давления [17], на что пожаловалась пациентка при 
первичном осмотре. Часто при системном процессе вы-
является нефротический синдром, иногда гепатомегалия 
или спленомегалия [21, 22], что также было обнаружено 
нами. 

Несмотря на выраженность клинической симптома-
тики и лабораторно-инструментальных признаков, ранее 
окончательный диагноз «Сердечный амилоидоз» можно 
было установить только после обнаружения амилоида и 
определения его типа. Золотым стандартом диагностики 
считались эндомиокардиальная биопсия и гистологиче-
ский анализ [10], однако данная процедура инвазивная, 
что требует существенного навыка от врача и представ-
ляет определённый риск осложнений. Более доступна 
биопсия подкожно-жировой клетчатки передней брюш-
ной стенки, обладающая достаточно высокой чувстви-
тельностью для AL-амилоидоза (до 84%), тогда как для 
идентификации ATTR формы чувствительность метода 
не превышает 45% [23], так что отрицательный резуль-
тат биопсии непоражённого органа не исключает диа-
гноз «Амилоидоз». На сегодняшний день обязательным 
методом диагностики AL-амилоидоза со специфично-
стью 99% признано обнаружение моноклонального бел-
ка в сыворотке крови и/или моче методом иммунофикса-
ции [15]. При выявлении ATTR-амилоидоза аналогичной 
специфичностью обладает сцинтиграфия миокарда с 
остеотропными радиофармпрепаратами [5]. В описыва-
емом клиническом наблюдении сцитиграфия не выпол-
нялась по техническим причинам, однако идентифиция 
тяжёлой цепи IgG и лёгкой цепи лямбда с последующей 
трепанобиопсией подвздошной кости, подтвердившие 
диагноз «Миеломная болезнь», позволили завершить ди-
агностический поиск. 
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Заключение
Амилоидоз — мультисистемное, многоликое и далеко 

не очевидное заболевание, выявляемость которого про-
грессивно увеличивается в последние годы. Определя-
ющую роль в прогнозе играет время от начала появле-
ния клинической симптоматики до постановки диагноза. 

Определение белка-предшественника является краеуголь-
ным камнем в тактике ведения пациента с амилоидной 
кардиомиопатией. Своевременно возникшее подозрение 
и грамотная дифференциальная диагностика решающим 
образом влияют на развитие тяжёлой сердечной недоста-
точности и продолжительность жизни пациента.
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