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 Амилоидоз представляет собой уникальную группу нарушений, вызванных накоплением нерас-
творимых белковых волокон, известных как амилоидные фибриллы, во внеклеточных простран-
ствах тканей и органов. Вовлечение различных органов и тканей при амилоидозе часто является 
причиной пропущенного или отложенного диагноза, а амилоидоз остается серьезной клинической 
проблемой, поскольку он связан с 1/1000 смертей в развитых странах.

 Представляем клинический случай АА-амилоидоза у 59-летней женщины, госпитализированной 
в кардиологическое отделение ГБУЗ НИИ-ККБ №1 им. проф. С.В. Очаповского с явлениями сер-
дечной недостаточности. Больная отмечала жалобы на одышку при разговоре, чувство нехват-
ки воздуха в горизонтальном положении, отеки нижних конечностей, снижение артериального 
давления минимально до 70/50 мм рт. ст., снижение веса на 7 кг за 6 месяцев, головокружение.  
На электрокардиограмме была выявлена гипертрофия левого желудочка. При эхокардиографии 
диагностирована бивентрикулярная гипертрофия миокарда с максимальной толщиной межжелу-
дочковой перегородки 16 мм, неоднородной структурой миокарда желудочков и снижением гло-
бальной сократимости левого желудочка до 38%. При компьютерной томографии органов грудной 
клетки диагностирован интерстициальный отек паренхимы обоих легких. У больной в ходе дооб-
следования не обнаружено патологии почек, каких-либо системных заболеваний соединительной 
ткани, туберкулеза, очагов гнойной инфекции. Для окончательной морфологической верификации 
диагноза потребовалось выполнение периферической чрезбронхиальной биопсии S 3, 4, 5 левого 
легкого и биопсии миокарда со специфическим окрашиванием на амилоид – конго красным. При 
биопсии легкого и миокарда окраска конго красным положительная. При иммуногистохимическом 
исследовании образца легочной ткани и миокарда выявлена экспрессия Amyloid AА.

 Этот случай представляет собой редкую причину сердечной недостаточности у женщины. Особен-
ностью данного наблюдения является редкое вовлечение в патологический процесс одновременно 
легочной ткани и миокарда с отложением АА-амилоида.
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 Amyloidosis is a unique group of disorders caused by the insoluble protein fibers accumulation known as 
amyloid fibrils in extracellular tissue and organ spaces. The involvement of different organs and tissues in 
amyloidosis is often the cause of missed or delayed diagnosis, and amyloidosis remains a major clinical 
problem as it is associated with 1/1,000 deaths in developed countries.

 We present a case of a 59-year-old female patient with complaints of breath shortness while talking, a 
sense of air lack in the horizontal position, swelling of the lower limbs, reduction of blood pressure to a 
minimum of 70/50 mm Hg, weight reduction by 7 kg in 6 months, dizziness. The patient was hospitalized 
to the Cardiology Department of Scientific Research Institute – Ochapovsky Regional Clinical Hospital #1 
with heart failure. The electrocardiogram revealed left ventricular hypertrophy. Echocardiography showed 
biventricular myocardial hypertrophy with a maximum interventricular septum thickness of 16 mm, non-
uniform ventricular myocardial structure and reduction of global left ventricular comparability to 38%. 
Computer tomography of chest organs demostrated interstitial swelling of parenchyma of both lungs. The 
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patient had no kidney pathology, any systemic diseases of connective tissue, tuberculosis, centers of purulent 
infection during the further examination.

 For the final morphological verification of the diagnosis, it was necessary to perform peripheral 
transbronchial biopsy S 3, 4, 5 of the left lung and myocardial biopsy with specific staining on 
amyloid-congo – red. In the lung and myocardial biopsy, the colour of the congo red is positive. An 
immunohistochemical study of the lung tissue and myocardial sample revealed Amyloid AA expression.

 This case represents a rare cause of heart failure in a woman. A feature of this observation is the rare 
involvement in the pathological process of both pulmonary tissue and myocardium with AA-amyloid 
deposition.
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ВВЕДЕНИЕ
Амилоидоз представляет собой уникальную группу 

нарушений, вызванных накоплением нерастворимых 
белковых волокон, известных как амилоидные фибрил-
лы во внеклеточных пространствах тканей и органов. 
Вовлечение различных органов и тканей при амилои-
дозе часто является причиной пропущенного или от-
ложенного диагноза, а болезнь остается серьезной кли-
нической проблемой, поскольку она связана с 1/1000 
смертей в развитых странах [1]. Вовлечение сердца 
может быть первичным, частью системного амилоидоза 
или результатом хронических системных заболеваний.

В настоящее время описано 36 типов амилоидо-
за в зависимости от белка-предшественника, однако 
наиболее часто встречаемых три типа: первый вызы-
вается белком AL и встречается при первичном ами-
лоидозе (AL), который связан с множественной мие-
ломой; второй содержит так называемый белок АА и 
встречается у пациентов со вторичным амилоидозом; 
третий тип является семейным и обычно связан с 
амилоидным транстиретином [2]. Диагноз амилоидо-
за основан на гистологии пораженного органа и по-
ложительном окрашивании конго красным. Наиболее 
распространенной формой является AL-амилоидоз, 
от нее страдает около 75% пациентов с амилоидозом; 
5% всех пораженных людей страдают от вторичного 
амилоидоза (АА) и менее чем у 5% развивается се-
мейный транстиретиновый амилоидоз. Ежегодная за-
болеваемость амилоидозом составляет 0,9 новых слу-
чаев на 100000 жителей, средний возраст – 65 лет [3].

Клинический случай
Женщина, 59 лет, в январе 2019 года была госпи-

тализирована в плановом порядке в кардиологическое 
отделение ГБУЗ НИИ-ККБ №1 им. проф. С.В. Оча-
повского г. Краснодара. При поступлении пациентка 
предъявляла жалобы на одышку при разговоре, чув-
ство нехватки воздуха в горизонтальном положении, 
отеки нижних конечностей, снижение артериального 
давления (АД) минимально до 70/50 мм рт. ст., сни-
жение веса на 7 кг за 6 месяцев, головокружение. 
Вышеописанные жалобы появились с мая 2018 года, 

неоднократно проходила курс стационарного лечения 
по месту жительства без положительного эффекта.

Анамнез жизни
Патологию почек, заболевания сердца отрицает, 

АД не контролировала. Наследственность по сердеч-
но-сосудистой патологии, сахарному диабету, забо-
леваниям почек не отягощена. Не курит, алкоголь не 
употребляет.

Осмотр
Рост – 158 см. Вес – 62 кг. Индекс массы тела 

(ИМТ) – 24,84 кг/м2. Отеки нижних конечностей до 
нижней трети бедра, плотные. Частота дыхания –  
19 в мин, дыхание везикулярное, при перкуссии при-
тупление перкуторного звука ниже 8-го ребра с обе-
их сторон. Перкуторно левая граница относительной 
сердечной тупости смещена на 1,5 см кнаружи от ле-
вой среднеключичной линии. Аускультативно 1-й тон  
сердца ослаблен. Частота сердечных сокращений 
(ЧСС) – 72 уд/мин, АД – 90/60 мм рт. ст. Язык об-
ложен белым налетом, влажный. Живот при паль-
пации мягкий, безболезненный. Печень увеличена, 
выступает из-под нижнего края реберной дуги на 
2 см, край печени эластичный, ровный, несколько 
уплотнен.

Лабораторные показатели
Общий анализ крови: эритроциты – 4,09 млн/мкл, 

гемоглобин – 118 г/л, лейкоциты – 13,01 тыс/мкл, 
тромбоциты – 339 тыс/мкл, нейтрофилы – 10,37 тыс/
мкл, лимфоциты – 1,64 тыс/мкл, моноциты – 0,51 
тыс/мкл, базофилы – 0,06 тыс/мкл, эозинофилы – 0,35 
тыс/мкл.

Общий анализ мочи: цвет – соломенно-желтый, 
прозрачная, кислая, плотность – 1005, белок – отри-
цательный, лейкоциты – 1–3 в поле зрения, эритроци-
ты – отрицательные.

Суточная протеинурия: диурез – 2,0 л, белок – 
0,150 г/л, потеря белка в сутки – 0,30 г/сутки.

Биохимический анализ крови: глюкоза – 6,0 
ммоль/л, мочевина – 7,7 ммоль/л, креатинин – 125,0 
мкмоль/л, общий белок – 68,7 г/л, альбумин – 37,0 
г/л, билирубин – 5,0 мкмоль/л, общий холестерин –  
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4,35 ммоль/л, аспартатаминотрансфераза (АСТ) – 
13,2 е/л, аланинаминотрансфераза (АЛТ) – 23,0 е/л. 
Скорость клубочковой фильтрации по формуле Ко-
крофта и Голта – 42 мл/мин/1,73 м2.

Инструментальные обследования
Электрокардиография (ЭКГ) в покое (рис. 1): си-

нусовый ритм с ЧСС 81 удар в минуту, QT – 392 мс. 
Горизонтальное положение электрической оси серд-
ца. Признаки гипертрофии миокарда ЛЖ.

Эхокардиография (Эхо-КГ) (рис. 2): восходящий 
отдел аорты – 33 мм, левое предсердие – 41 мм, ко-
нечный диастолический размер левого желудочка 
(ЛЖ) – 46 мм, межжелудочковая перегородка утол-
щена до 16 мм, задняя стенка ЛЖ утолщена до 14 
мм, общая сократимость миокарда ЛЖ снижена до 
38%. Локальная сократимость миокарда ЛЖ: диф-
фузный гипокинез стенок ЛЖ, более выраженный 
в нижней и боковой области. Створки митрального 
клапана уплотнены, утолщены, регургитация ++. По-
лость правого желудочка – 23 мм. Створки трику-
спидального клапана уплотнены, регургитация ++.  
Систолическое давление в легочной артерии 45 мм 
рт. ст. Свободной жидкости в полости перикарда 
нет. Псевдонормальный тип нарушения диастоличе-

ской функции. Структура миокарда неоднородная с  
гиперэхогенными включениями.

Ультразвуковое исследование (УЗИ) почек: правая 
почка – положение обычное, размеры 93×46 мм, па-
ренхима 16 мм, конкрементов нет. Левая почка – по-
ложение обычное, размеры 100×48 мм, паренхима  
17 мм, конкрементов нет. Чашечно-лоханочная систе-
ма не расширена.

УЗИ органов брюшной полости: печень – правая 
доля 145 мм, левая доля 70 мм, структура диффузно 
неоднородная, эхогенность повышена, желчные про-
токи не расширены.

Рентгенография органов грудной клетки: инфильтра-
тивный процесс в нижних отделах обоих легких (рис. 3).

Таким образом, у пациентки не выявлено факто-
ров риска сердечно-сосудистых заболеваний. Об-
ращала на себя внимание выраженная гипертрофия 
миокарда левого желудочка (толщина задней стенки  
ЛЖ – 14 мм, межжелудочковой перегородки – 14 мм 
при отсутствии видимых причин гипертрофии мио-
карда ЛЖ, таких как структурно-функциональные 
нарушения клапанного аппарата сердца, артериаль-
ная гипертензия в анамнезе и обструкция выносяще-
го тракта ЛЖ). С целью уточнения патологического 

Рис. 1. Электрокардиограмма пациентки
Fig. 1. Electrocardiography of the patient

Рис. 2. Эхокардиография пациентки
Fig. 2. Echocardiography of the patient

Рис. 3. Рентгенография органов грудной 
клетки пациентки
Fig. 3. Chest X-ray of the patient

Рис. 4. Компьютерная томография органов грудной клет-
ки пациентки
Fig. 4. Chest computer tomography of the patient
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процесса в легочной паренхиме пациентке была вы-
полнена компьютерная томография органов грудной 
клетки, в ходе которой выявлен интерстициальный 
отек паренхимы обоих легких (рис. 4).

С целью исключения ишемического генеза кар-
диомиопатии была проведена коронароангиография, 
которая не выявила патологических стенозов в коро-
нарных артериях, проводился онкологический поиск 
(выполнены фиброгастродуоденоскопия, фиброко-
лоноскопия, которые также не выявили патологии). 
При расширенном лабораторном исследовании: мар-
керы вирусных гепатитов В и С, антитела к антиге-
нам вируса иммунодефицита человека не обнаруже-
ны, ANA антиядерные антитела 1:80 (отрицательно), 
антитела к нативной ДНК отрицательные, волчаноч-
ный антикоагулянт не обнаружен, альфафетопроте-
ин 0.20 нг/мл (норма 0.00–15.00), раково-эмбрио-
нальный антиген 1.34 нг/мл (норма 0.00–2.50), СА 

125 142.80 Е/мл (норма 0.00–35.00), СА 15-3 12.30 
Е/мл (норма 0.00–38.60), СА 19-9 15.81 Е/мл (норма 
0.00–33.00).

CA 125 представляет собой повторяющийся 
пептидный эпизод муцина MUC16, который спо-
собствует пролиферации раковых клеток и инги-
бирует противораковые иммунные ответы. CA 125 
широко используется в качестве диагностического 
маркера рака яичников [4]. Пациентке было выпол-
нено УЗИ органов малого таза и она была осмо-
трена гинекологом, в результате чего патологии не 
выявлено.

Также у больной не выявлено каких-либо систем-
ных заболеваний соединительной ткани, туберкуле-
за, очагов гнойной инфекции. Для окончательной 
морфологической верификации диагноза потребова-
лось выполнение периферической чрезбронхиальной 
биопсии S 3, 4, 5 левого легкого и биопсии миокарда 
со специфическим окрашиванием на амилоид – кон-
го красным. При окраске препарата гематоксилин-
эозином: стенки сосудов и межальвеолярные перего-
родки значительно утолщены за счет бесструктурных 
гиалиноподобных эозинофильных масс (рис. 5). При 
окраске конго красным массы имеется хорошо вы-
раженное позитивное кирпично-красное окрашива-
ние (рис. 6). В поляризационном микроскопе зафик-
сировано зеленоватое свечение амилоида в стенках 
сосудов и межальвеолярных перегородках (рис. 7). 
При иммуногистохимическом исследовании образ-
ца легочной ткани и миокарда выявлена экспрессия 
Amyloid типа AА.

Таким образом, пациентке был выставлен за-
ключительный диагноз. Основной: AА-амилоидоз с 
преимущественным поражением легких, сердца. Не-
достаточность кровообращения II Б стадии, III функ-
циональный класс по NYHA. Хроническая болезнь 
почек С3b А3.

Рис. 7. Зеленоватое свечение амилоида в стенках сосудов и 
межальвеолярных перегородках при поляризационной микро-
скопии
Fig. 7. Greenish luminescence of amyloid in vascular walls and 
interalveolar septa during the polarization microscopy examination

Рис. 5. Окраска гематоксилин-эозином биопсийного материа-
ла S 3, 4, 5 левого легкого
Fig. 5. Hematoxylin-eosin colouring of the biopsy material S 3, 4, 5 of 
the left lung

Рис. 6. Окраска конго красным биопсийного материала S 3, 4, 
5 левого легкого
Fig. 6. Congo red coloring of the biopsy material S 3, 4, 5 of the left lung
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ОБСУЖДЕНИЕ
Амилоидоз представляет собой одноорганное или 

многоорганное заболевание, возникающее в резуль-
тате внеклеточного отложения нерастворимых фи-
брилл, вызывающего нарушение нормальной струк-
туры тканей и в конечном итоге функциональное 
нарушение. Современная классификация амилоидоза 
основана на природе основного белка, который со-
ставляет амилоидную фибриллу. В настоящее время 
известно не менее 25 различных предшественников 
амилоидных фибрилл [5]. Первичный АL-амилоидоз 
является системным заболеванием плазматических 
клеток вследствие отложения белков, полученных из 
фрагментов легкой цепи иммуноглобулина [6]. Напро-
тив, вторичный АА-амилоидоз характеризуется отло-
жениями фрагментов амилоида А, который является 
белком острой фазы, вырабатываемым в ответ на вос-
паление, и может осложнять некоторые хронические 
воспалительные заболевания, такие как ревматоид-
ный артрит, воспалительное заболевание кишечника 
или хронические инфекции [7]. В частности, частота 
вторичного амилоидоза у пациентов с болезнью Кро-
на, как сообщается, составляет от 0,5 до 8% [8]. Так-
же АА-амилоидоз может быть вызван туберкулезом, 
хроническим воспалением и опухолью. Протеину-
рия или почечная дисфункция является характерной 
особенностью АА-амилоидоза. Гепатоспленомегалия 
вследствие амилоидной инфильтрации наблюдается у 
9% пациентов с амилоидозом, тогда как печеночная 
недостаточность встречается исключительно редко 
[9]. Вовлечение в патологический процесс легочной 
ткани происходит чаще при амилоидозе легких цепей 
(AL) и редко встречается при АА-амилоидозе. В на-
шем случае первичную причину отложения амилоид-
ного белка типа АА в тканях легких и сердца выявить 
не удалось. Повышение онкомаркера СА 125 натол-
кнуло на мысль о наличии онкологического процесса, 
который, вопреки ожиданиям, выявлен не был. Объ-
яснить повышение данного онкомаркера нам не уда-
лось и в доступной мировой литературе не нашлось 
объяснений установленному факту.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Диагноз системного АА-амилоидоза был основан 

в данном случае на гистопатологическом и иммуно-
гистохимическом результатах. Особенностью этого 
случая является редкое вовлечение в патологический 
процесс одновременно легочной ткани и миокарда с 
отложением АА-амилоида.
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