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Приведен редкий клинический случай первичного амилоидоза с преимущественным
поражением сердца, массивным гидроперикардом, трактовавшийся ранее в рамках
хронической сердечной недостаточности ишемического генеза. Отражены сложности
диагностики данного заболевания.
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CASE STUDY OF AMYLOIDOSIS WITH PRIMARY LESION OF THE HEART
Novikova O.N., Rudenko E.A., Alekseeva N.V., Zabozlaev F.G.

The article describes a rare clinical case of primary amyloidosis with heart lesion and severe
hydropericardium. The patient was early considered as manifestation of ischemic chronic heart fail$
ure. The diagnostic difficulties of this case are described. 

Key words: primary amyloidosis, hydropericardium, monoclonal gammapathy.

В настоящее время в связи с внедрением вы$
сокочувствительных методов лабораторной
диагностики (иммунофиксация, определение
свободных легких цепей), большей осведом$
ленности врачей о проблеме первичного ами$
лоидоза отмечается более частое выявление
данной нозологии, в том числе ее кардиальных
форм. В целом, ярких и специфических осо$
бенностей в клинической картине кардиопати$
ческого амилоидоза нет – дифференциальная
диагностика этого заболевания трудна. Поэто$
му при неясной и резистентной к лечению хро$
нической сердечной недостаточности в схему
дифференциального диагноза следует вклю$
чать и амилоидное поражение сердца. 

Амилоидоз – группа заболеваний, общим
признаком которых является отложение в ор$
ганах и тканях особого белка b$фибриллярной
структуры [1]. Частота встречаемости – не ме$
нее 1:50 000. Среди системных форм амилоидо$
за выделяют: АА$, АL$, АТТR$ и b2М$(диализ$
ный) амилоидоз [2].

Самым частым вариантом системного ами$
лоидоза в настоящее время считают AL$амило$

идоз, при котором патологический клон плаз$
матических клеток синтезирует легкие цепи
иммуноглобулинов. Осаждение этих белков в
ткани сопровождается образованием нераство$
римых фибрилл амилоида. AL$амилоидоз яв$
ляется наиболее тяжелой, генерализованной
формой заболевания, с преимущественным по$
ражением сердца и почек. Сердце поражается у
90% больных, у половины из них развивается
диастолическая сердечная недостаточность.
Более половины пациентов умирают от сердеч$
ной недостаточности или аритмий [3, 4]. 

Клиническая картина
Амилоидное поражение сердца на ранних

стадиях может протекать бессимптомно, про$
являясь лишь утолщением стенки левого же$
лудочка, выявляемой при эхокардиографии. В
дальнейшем развиваются клинические прояв$
ления хронической сердечной недостаточнос$
ти (ХСН) с застоем крови, преимущественно
по большому кругу кровообращения, прогрес$
сирует одышка, снижается толерантность к
физическим нагрузкам.
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При первичном амилоидозе отложение  ами$
лоида ведет к утолщению и уплотнению мио$
карда («резиновый» миокард), который иногда
не спадается на вскрытии. Эти свойства мио$
карда приводят к резкому снижению его подат$
ливости, миокард становится ригидным, но по$
лости желудочков не дилатированы, зато резко
расширены предсердия – из$за чего сердце на
рентгеновском снимке похоже на «боксерскую
перчатку». Кардиопатический амилоидоз пред$
ставляет собой типичный вариант рестриктив$
ной кардиомиопатии. Нарушения внутрисер$
дечной гемодинамики при амилоидозе сердца
обусловлены, главным образом, диастоличес$
кой дисфункцией, снижение сократительной
способности миокарда может возникать на бо$
лее поздних этапах развития заболевания. 

Во всех случаях амилоид обнаруживают в
интерстиции миокарда в виде диффузных или
узловых депозитов. Морфологически отложе$
ния амилоидных масс определяются в стенках
коронарных артерий, под их интимой и адвен$
тицией, а также в миокардиальной строме по
ходу коллагеновых и ретикулярных волокон.
На поздних стадиях заболевания отличить пе$
риретикулярный и периколлагеновый тип
амилоидоза довольно трудно. Узловая амило$
идная инфильтрация межжелудочковой пере$
городки может напоминать картину гипертро$
фической обструктивной кардиомиопатии.
Изменение формы левого желудочка происхо$
дит по типу концентрической гипертрофии,
дилатация желудочков не развивается. Соче$
тание утолщения стенок миокарда более чем у
половины больных с низкой амплитудой же$
лудочкового комплекса на ЭКГ в грудных от$
ведениях (менее 10 мм) и отведениях от ко$
нечностей (менее 5 мм) позволяет подтвер$
дить псевдогипертрофический характер изме$
нений миокарда, что выявляется у 60$70%
больных с AL$амилоидозом [3, 5].

Амилоид может поражать проводящую сис$
тему сердца. Нарушения проводимости чаще
всего представлены неполной блокадой перед$
ней ветви левой ножки пучка Гиса, полной бло$
кадой правой или левой ножки пучка Гиса, ат$
риовентрикулярной блокадой I степени [6].
Кроме того, отложение амилоида в области ад$
ренергических синапсов нарушает нейрогумо$
ральную регуляцию работы сердца, что, воз$
можно, является одним из факторов риска раз$
вития тахиаритмий. У 5$27 % больных выявля$
ют фибрилляцию предсердий. Какие$либо из$

менения на электрокардиограмме встречаются
почти у всех (>90%) больных амилоидозом
сердца [3].

Отличительным свойством AL$амилоидоза
является его отложение в стенках коронарных
артерий, что может вызвать ишемию миокарда.
При наличии жалоб на стенокардитические бо$
ли изменения на ангиограмме могут отсутство$
вать. Патологические Q$зубцы и изменения ре$
поляризации без клинических признаков инфа$
ркта миокарда или указания на него в анамнезе
позволяют интерпретировать эти изменения
как псевдоинфарктные. По$видимому, имита$
ция инфарктных изменений связана с узловым
отложением электрически неактивного амилои$
да, что создает эффект рубца [7]. На поздних
стадиях заболевания почти у половины боль$
ных выявляют перикардиальный выпот [6]. 

В настоящее время установлено, что дис$
функция левого желудочка и низкое онкоти$
ческое давление плазмы не являются осново$
полагающими факторами в развитии плев$
рального и перикардиального выпота. Образо$
вание выпота связано, в первую очередь, с от$
ложением амилоида в межклеточных проме$
жутках, в субмезотелиальных лимфатических
сосудах. Амилоидные депозиты ингибируют
резорбцию жидкости, изменяют секреторную
функцию плевры, перикарда [8].

При ЭХО КГ обычно обнаруживают повы$
шение конечного диастолического давления в
желудочках сердца, нарушение диастолическо$
го расслабления левого желудочка, непропор$
ционально большие размеры обоих предсер$
дий в сравнении с размерами желудочков [4],
выпот в полости перикарда. 

Отражением повреждения кардиомиоцитов
у больных амилоидозом сердца может быть по$
вышение концентрации тропонинов и нат$
рийуретических пептидов, экспрессия которых
повышена в кардиомиоцитах желудочков у па$
циентов с амилоидозом сердца. Данные белки
не являются специфическими маркерами ами$
лоидного поражения сердца, однако, их счита$
ют высокочувствительными показателями
повреждения и дилатации миокарда и, следо$
вательно, важными факторами прогноза при
системном амилоидозе [9].

В общих чертах клинические признаки ами$
лоидной болезни сердца следующие: низкое
артериальное давление, явления ортостатичес$
кой гипотензии; признаки хронической сер$
дечной недостаточности, часто резистентной к
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лечению (одышка при нагрузке, пароксизмаль$
ная одышка, отечный синдром, утомляемость);
боли в груди неопределенного характера; сис$
толический шум регургитации на атриовент$
рикулярных клапанах и глухость тонов; пери$
кардиальный выпот; синкопальные состояния;
аритмии и внезапная сердечная смерть. Синко$
пальные состояния у данной категории боль$
ных являются прогностически неблагоприят$
ным признаком – абсолютное большинство
больных умирает в течение первого года.

Диагностика и лечение
Лабораторные изменения при первичном

амилоидозе неспецифичны. Отмечается повы$
шение СОЭ, иногда до высокого уровня. Не$
редко выявляется умеренная плазматизация
костного мозга (до 5$14% плазматических кле$
ток), но, в отличие от множественной миело$
мы, нет высокого уровня моноклонального им$
муноглобулина в крови. Диагноз системного
амилоидоза устанавливают при гистологичес$
ком исследовании ткани, полученной при би$
опсии. Чаще исследуют стенку прямой кишки,
желудка, полости рта, подкожную жировую
клетчатку, ткань почки, печени. Определение
варианта амилоидоза проводят иммунохими$
ческим методом. 

Наиболее тяжелый прогноз отмечается у
больных с AL$амилоидозом, причем прогноз
определяется именно поражением сердца [2, 3]. 

Поскольку АL$амилоидоз рассматривают в
рамках моноклональной пролиферации плаз$
матических и В$клеток, то в лечении АL$ами$
лоидоза применяют различные схемы полихи$
миотерапии с целью уменьшить продукцию
предшественников. Лучше проанализированы
эффективные комбинации лечения мелфалана
с преднизолоном [10]. Лечение ХСН у больных
АL$амилоидозом – трудная задача в связи с по$
вышенной чувствительностью к сердечным
гликозидам, усугублением ХСН на фоне прие$
ма ингибиторов кальциевых каналов и разви$
тием угрожающих жизни нарушений проводи$
мости при назначении бета$адреноблокаторов.
Терапия сводится, по сути, к назначению мас$
сивных доз мочегонных средств. При лечении
продолжительность жизни может составить 5
лет, что, по сравнению с естественным течени$
ем, представляет значительный успех [2].

В качестве клинического примера приводим
собственное наблюдение из практики.  

Клиническое наблюдение
Больной А., 66 лет, поступил в терапевти$

ческое отделение ФГБУ ФНКЦ ФМБА Рос$
сии 01.07.2013 г. При поступлении предъявлял
жалобы на отеки голеней, стоп, одышку при
физической нагрузке, учащенное сердцебие$
ние, периодические давящие боли в левой по$
ловине грудной клетки.

Из анамнеза известно, что пациент страдал
гипертонической болезнью на протяжении 5
лет. В течение 2011 г. стали беспокоить боли в
области сердца сжимающего характера, появи$
лась одышка при физической нагрузке, эпизо$
ды диареи при отсутствии погрешности в пита$
нии. При амбулаторном обследовании в январе
2012 г. выявлена жидкость в полости перикар$
да. В марте 2012 г. находился на стационарном
лечении в одном из медицинских учреждений
г. Москвы. При ЭХО КГ количество жидкости
в полости перикарда варьировало в пределах
200$400 мл. Во время госпитализации проведе$
на коронарография, выявлен стеноз ветви ту$
пого края до 70$75%, выполнено стентирова$
ние. Гидроперикард расценен как проявление
ХСН. При обследовании по данным компью$
терной томографии выявлена опухоль левой
почки (Т1аNхМ0). В июле 2012 г. проведена
резекция левой почки с опухолью. В общем
анализе крови отмечалась тромбоцитопения
107×109/л.

Отмечает ухудшение самочувствия с апреля
2013 года, когда усилилась одышка, уменьши$
лась толерантность к физическим нагрузкам,
появились отеки нижних конечностей. Амбула$
торно на ЭХО КГ от июня 2013 г. в полости пе$
рикарда выявлено около 1400 мл жидкости,
признаки легочной гипертензии, признаки ги$
пертрофии обоих желудочков, дилатация обоих
предсердий. Кардиологом назначена диурети$
ческая терапия (диувер 10 мг, фуросемид 20 мг
в/м). По данным компьютерной томографии
забрюшинного пространства от июня 2013 г.
признаков рецидива опухоли левой почки не
выявлено.

Больной консультирован фтизиатром – дан$
ных за туберкулезное поражение перикарда не
получено. Госпитализирован в отделение тера$
пии ФГБУ ФНКЦ ФМБА России для уточне$
ния генеза гидроперикарда и лечения.

При поступлении в лабораторных анализах
отмечалась тромбоцитопения (тромбоциты –
79×109/л); нарушение почечной функции в виде
повышения уровня азотистых шлаков (креати$
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нин – 149 мкмоль/л, мочевина – 11,5 ммоль/л), ги$
перурикемии (мочевая кислота – 575 мкмоль/л);
протеинурия (суточный белок в моче – 0,1 г);
повышение маркера хронической сердечной не$
достаточности (BNP – 1410,90 пг/мл при норме
– 0$100).

В первую очередь, у больного ишемической
болезнью сердца с перенесенным в анамнезе
стентированием, отягощенным онкоанамнезом
(рак левой почки) выраженный гидроперикард
диктовал необходимость исключения застой$
ной ХСН, паранеопластического процесса.
Требовали уточнения тромбоцитопения, нару$
шение почечной функции. Не исключался де$
бют системного заболевания соединительной
ткани, васкулита. Лабораторного подтвержде$
ния этого предположения мы не получили.

При неоднократно выполненных ЭКГ обра$
щало на себя внимание снижение вольтажа в
стандартных отведениях (рис. 1).

По данным ЭХО КГ при поступлении выяв$
лены следующие изменения: незначительная
концентрическая гипертрофия миокарда лево$
го желудочка с повышенной однородностью
миокарда (МЖП 1,3 см, ТЗСЛЖ 1,3 см); уве$
личение объемов предсердий (Vлп до 70 мл и
Vпп до 68 мл), другие камеры сердца не расши$
рены; легочная гипертензия 2$й степени, сис$
толическое давление в легочной артерии повы$
шено до 46 мм рт. ст. Четких данных за наличие
зон нарушения локальной сократимости не по$
лучено. Глобальная сократимость миокарда в
пределах нормы. Фракция выброса около 55%.
Отмечается расхождение листков перикарда в
диастолу с образованием эхонегативного
пространства: за задне$боковой стенкой левого
желудочка максимально до 3,8 см (на уровне
базальных и средних сегментов); за передне$
боковой стенкой левого желудочка – до 2,0 см;

в области верхушки сердца – до 1,1 см; за пра$
выми камерами – до 1,4 см с наложениями
фибрина (рис. 2). Таким образом, у больного с
сохранной сократительной способностью мио$
карда отмечалось значительное количество
жидкости в полости перикарда. 

При Холтеровском мониторировании ЭКГ
значимых нарушений ритма не выявлено. Так$
же проводилась компьютерная томография ор$
ганов грудной клетки, диагностирован выра$
женный гидроперикард, левосторонний гидро$
торакс (рис. 3). 

В ходе обследования исключен паранеоп$
ластический генез гидроперикарда.  

Проведена колоноскопия, изменений в сли$
зистой оболочке толстой кишки и терминально$
го отдела подвздошной кишки не выявлено. Взя$
та биопсия, выявившая положительную реак$
цию на амилоид (рис. 4), который определялся в
стенке сосудов под интимой и адвентицией, а
также в строме по ходу коллагеновых волокон,
что привело к изменению диагностической кон$
цепции, которая была направлена на подтверж$
дение диагноза первичного амилоидоза или мно$
жественной миеломы в сочетании с первичным
амилоидозом. 

Проведена стернальная пункция, где выяв$
лено угнетение мегакариоцитарного ростка,
пролиферация клеток плазматического ряда
(плазматические клетки – 14,0%). При сцин$
тиграфии костей скелета признаков очагового
поражения костной ткани не выявлено. 

В Гематологический научный центр была
отправлена на исследование сыворотка крови
и моча, по результатам которого выявлена мо$
ноклональная секреция джи$капа 13,5 г/л, сек$Рис. 1. ЭКГ пациента А.

Рис. 2. ЭХО КГ признаки значительного количества жидкости 
в полости перикарда
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реция белка Бенс$Джонса капа 104 мг/л (по
данным количественного определения свобод$
ных легких цепей методом Freelite) в сывортке,
в моче – следовое количество. 

С учетом данных анамнеза, клинической
картины, данных лабораторных и инструмен$
тальных исследований, окончательный диаг$
ноз был сформулирован следующим образом:
Первичный AL$амилоидоз с поражением серд$
ца, почек, желудочно$кишечного тракта. 

Осложнение: Диастолическая хроническая
сердечная недостаточность II$III ФК (NYHA),
амилоидная нефропатия, двусторонний гидро$
торакс, гидроперикард. Вторичная тромбоци$
топения.

В результате проводимой терапии сердеч$

ной недостаточности состояние больного с по$
ложительной динамикой: уменьшилась одыш$
ка, отеки нижних конечностей, количество
жидкости в перикардиальной полости, измене$
ния ЭКГ оставались без динамики. Цифры АД
сохранялись в пределах 130/80 мм рт.ст., что не
требовало назначения антигипертензивного
лечения. В стабильном состоянии пациент вы$
писан с рекомендациями продолжить симпто$
матическую терапию и направлен на госпита$
лизацию в клинику терапии и профзаболева$
ний им. Е.М. Тареева ПМГМУ им. И.М. Сече$
нова для проведения специфического лечения.

Заключение
Данный клинический случай свидетель$

ствует о том, что диагностика амилоидоза серд$
ца представляет значительные трудности в
практике терапевта и кардиолога. Связано это
с отсутствием специфических симптомов в
клинической картине. Учитывая неблагопри$
ятный прогноз у этих пациентов, особенно при
АL$амилоидозе, своевременная диагностика и
раннее лечение, безусловно, важны. Подозре$
ние на наличие амилоидного поражения серд$
ца должно возникать при развитии у больного
рестриктивной кардиомиопатии с утолщением
стенок сердца в сочетании с ортостатической
гипотензией, стенокардией, нефропатией и
другими системными поражениями. 

Современные методы визуализации амило$
ида, биохимические маркеры, предоставляют
возможность более ранней и точной диагнос$
тики данного заболевания.

Рис. 4. Накопление амилоида в стенках сосудов и в строме по
ходу коллагеновых волокон в подслизистом слое толстой кишки 
(окраска Конго�Красный, х200)

Рис. 3. Компьютерная томография органов грудной клетки (гидроперикард указан стрелками)
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