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Резюме
Термин «амилоидоз» объединяет группу редких заболеваний, которые характеризуются внеклеточным отложением специфического 
нерастворимого фибриллярного белка амилоида. Амилоидоз легких цепей (AL-амилоидоз) – одна из наиболее распространенных 
и тяжелых форм этой патологии, при которой поражаются сердце (у подавляющего большинства больных), почки, желудочно-кишеч-
ный тракт, нервная система, кожа. Без лечения от появления первых симптомов поражения сердца до летального исхода проходит 
от 6 до 12 мес. Трудности диагностики AL-амилоидоза обусловлены многообразием и неспецифичным характером клинических прояв-
лений, необходимостью прижизненной морфологической верификации диагноза. Возможности лечения амилоидоза существенно 
расширились в последнее время и позволили радикально изменить прогноз заболевания, однако на эффект терапии можно рассчиты-
вать только при ранней диагностике и отсутствии необратимого поражения органов. Целью работы являлась демонстрация сложности 
диагностики и возможности лечения AL-амилоидоза в случае его своевременного выявления. Заключение. Представленное клиниче-
ское наблюдение демонстрирует потенциал мультидисциплинарного подхода в ранней диагностике и лечении AL-амилоидоза.
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Abstract
The term “amyloidosis” unites a group of rare diseases characterized by extracellular deposition of an insoluble fibrillar protein amyloid. Light chain 
amyloidosis (AL amyloidosis) is one of the most common and severe forms of this pathology that affects the heart (in the vast majority of patients), 
kidneys, gastrointestinal tract, nervous system, and skin. Without treatment, it takes from 6 to 12 months from the appearance of the first symptoms 
of heart damage to death. The diagnosis of AL amyloidosis is challenging due to the variety and non-specific nature of clinical manifestations and 
the need for morphological verification of the diagnosis. The possibilities of treating amyloidosis have significantly expanded recently and have made 
it possible to radically change the prognosis of the disease. However, the therapy can only take full effect with early diagnosis and the absence of 
irreversible organ damage. The aim of the work is to demonstrate the complexity of diagnosis of this condition and the available treatments for the 
timely identified AL amyloidosis. Conclusion. The presented clinical case demonstrates the potential of a multidisciplinary approach for early 
diagnosis and treatment of AL amyloidosis.
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Системные амилоидозы представляют собой рас-
стройства различной этиологии, обусловленные 
синтезом и аномальным внеклеточным отложени-
ем патологически структурированных белков в раз-
личных органах и последующим тяжелым их повре-
ждением. К настоящему времени установлено около 
30 патологических типов основного фибриллярного 
белка амилоида [1]. При этом амилоидоз легких це-
пей (AL), ранее называвшийся первичным, являет-
ся одной из наиболее распространенных и тяжелых 
форм, поражающих примерно 10 человек на 1 млн 
в год [2]. AL-амилоидоз представляет собой заболева-
ние плазматических клеток, при котором небольшой, 
медленно пролиферирующий клон, находящийся 
в костном мозге, секретирует нестабильные легкие 
цепи иммуноглобулина (Ig). Эти амилоидогенные 
свободные легкие цепи могут проникать в перифе-
рические органы, приводя к тяжелой дисфункции. 
В патологический процесс обычно включаются почки, 
сердце, легкие, желудочно-кишечный тракт и нервная 
система [3].

Симптоматика амилоидоза, зависящая от органа, 
преимущественно вовлеченного в заболевание, возни-
кает на фоне множества неспецифических проявлений 
(лихорадка, потеря массы тела, повышенная утомля-
емость), часто неверно трактуемых, что затрудняет 
диагностику и задерживает начало лечения. Наиболее 
часто встречается сердечная недостаточность с сохра-
ненной фракцией выброса, протеинурия в програм-
ме нефротического синдрома, увеличение размеров 
различных органов вследствие отложения амилоида 
(гепатомегалия, макроглоссия, увеличение слюнных 
желез и т. д.). Поражение сердца, несомненно, явля-
ется основным фактором, определяющим прогноза 
заболевания [2–4]. К сожалению, приблизительно 
у 70 % пациентов на момент установления диагноза 
уже поражено > 1 органа, при этом резко снижается 
эффективноcть терапии, возможности которой суще-
ственно расширились за последние годы.

Без лечения от появления первых симптомов 
поражения сердца (часто не диагностируемых) 
до летального исхода при AL-амилоидозе проходит 
от 6 до 12 мес. Наиболее частыми причинами леталь-
ного исхода являются внезапная сердечная смерть 
и застойная сердечная недостаточность [3, 4].

В настоящее время для лечения пациентов с ди-
агностированным AL-амилоидозом используется 
комбинация препаратов, воздействующих на амило-
генный клон плазматических клеток в костном мозге, 
а именно – способных уничтожить его и остановить 
выработку патологичных амилоидных легких цепей. 

Эффективная химиотерапия индукции может обеспе-
чить проведение в последующем аутологичной транс-
плантации стволовых клеток [5].

Целью работы явилась необходимость сфоку-
сировать внимание клиницистов на встречаемости 
в повседневной врачебной практике и основных ди-
агностических подходах к данной патологии, а также 
демонстрация возможности успешного лечения AL-
амилоидоза при его своевременной диагностике.

Клиническое наблюдение

Пациент К. 45 лет (1977 года рождения), военнослужащий, 
поступил 11.11.22 в Федеральное государственное бюджет-
ное учреждение «Главный военный клинический госпиталь 
имени академика Н.Н.Бурденко» Министерства обороны 
Российской Федерации с жалобами на лихорадку с озно-
бами, сухой кашель, одышку при минимальной нагрузке, 
слабость.

Считал себя больным в течение 6 мес., когда обратил 
внимание на появление отеков ног, одышки и утомляе-
мости при привычной физической нагрузке с постепен-
ным снижением ее переносимости. Продолжал работать, 
несмотря на то что в течение последнего месяца появи-
лись кашель и лихорадка (субфебрильная с постепенным 
усилением до фебрильных значений). Поводом к госпи-
тализации послужили результаты электрокардиографии 
(ЭКГ) и компьютерной томографии (КТ), выполненных 
по программе плановой диспансеризации. На ЭКГ ре-
гистрировалась синусовая тахикардия (91 в минуту), AV-
блокада I степени, низкий вольтаж, «инфарктоподобные» 
изменения (рис. 1).

По данным КТ выявлены изменения, трактованные как 
двусторонняя полисегментарная пневмония, более вероят-
но, смешанного генеза, осложненная двусторонним гидро-
тораксом (рис. 2).

С диагнозом острый коронарный синдром, двусторон-
няя пневмония, вероятно, вирусно-бактериального генеза, 
двусторонний гидроторакс, дыхательная недостаточность 
I–II степени пациент госпитализирован в отделение реа-
нимации.

При поступлении: состояние средней степени тяжести. 
Температура – 37,7 °С. Сознание ясное. Кожный покров 
с серым оттенком. Симметричные отеки голеней и стоп. 
Тоны сердца приглушены, ритмичны, шумы не выслуши-
вались. Артериальное давление – 100 / 65 мм рт. ст. Пульс – 
112 в минуту, ритмичный. Отмечалось притупление пер-
куторного звука в нижних отделах легких с обеих сторон. 
В легких дыхание с жестким оттенком, ослаблено в нижних 
отделах с обеих сторон, преимущественно справа, с обе-
их сторон выслушивались рассеянные незвучные мелко- 
и среднепузырчатые влажные хрипы. Частота дыхательных 
движений – 20 в минуту. Сатурация – 98 %. Язык влажный, 
чистый. Живот при пальпации мягкий, безболезненный 
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во всех отделах, печень не выступала из-под реберной дуги, 
безболезненная. Перистальтика выслушивалась.

При поступлении под контролем ультразвукового ис-
следования (УЗИ) выполнена правосторонняя плевральная 
пункция, эвакуировано 1 200 мл транссудата (прозрачная 
желтоватая жидкость, содержание белка в которой состав-
ляло 19 г / л).

Отклонения лабораторных показателей:
• невысокий лейкоцитоз (9,1 × 109 / л);
• палочкоядерный сдвиг лейкоцитарной формулы влево 

(9 %);
• повышение уровня С-реактивного	белка до 116 мг / л;
• незначительное повышение тропонина Т до 80 нг / л 

(норма – 0–50 нг / л) без динамики в повторных анали-
зах, выполненных через 6 ч (82 нг / л);

• повышение уровня NT-pro-BNP до 6 912 пг / мл;
• повышение уровня креатинина до 120 мкмоль / л (нор-

ма – 44–106 мкмоль / л);
• повышение уровня фибриногена до 6,3 г / л (норма – 

2,0–4,0 г / л).

Рис. 1. Электрокардиограмма. Синусовая тахикардия, частота сердечных сокращений – 91 в минуту, снижен вольтаж электрокардио-
графических зубцов, атриовентрикулярная блокада I степени (PQ – 0,24 с) по данным «псевдоинфарктной» электрокардиографии
Figure 1. Electrocardiogram. Sinus tachycardia, heart rate – 91 per minute, decreased voltage of electrocardiographic waves, first-degree atrioven-
tricular block (PQ – 0.24 s) according to “pseudo-infarction” electrocardiographic data

Рис. 2. Компьютерная томограмма органов грудной клетки при 
поступлении. Визуализируются обширные зоны двусторонней 
консолидации на фоне гидроторакса
Figure 2. Computed tomography of the chest organs on admission. 
Extensive areas of bilateral consolidation are visualized against hydro-
thorax

У пациента выявлен нефротический синдром:
• протеинурия в общем анализе мочи – 13 г / л;
• суточная протеинурия – 10,05 г;
• гипопротеинемия – до 47 г / л;
• гипоальбуминемия (альбумин – 26 г / л);
• повышение уровня холестерина до 6,7 ммоль / л).

С первых суток госпитализации пациента с учетом по-
лиорганного поражения (сердце, легкие, почки), а также 
особенностей работы (постоянное пребывание в закрытом 
кондиционируемом помещении) проводился дифференци-
альный диагноз между пневмонией легионеллезной этио-
логии, миокардитом и амилоидозом.

Диагноз легионеллезная инфекция был отвергнут при 
получении отрицательных результатов на Legionella pneu-
mophila по данным иммунохроматографического теста мочи 
на антигенурию, мокроты по данным полимеразной цепной 
реакции, сыворотки на антитела к L. pneumophila.

При выполнении трансторакальной эхокардиографии 
обращали на себя внимание увеличение толщины стенок как 
левого (ЛЖ) (до 1,2 см в диастолу), так и правого (ПЖ) (до 
0,6 см в диастолу) желудочков, признаки концентрического 
ремоделирования ЛЖ (индекс массы миокарда – 96 г / м2, 
относительная толщина стенки – 0,52), незначительный 
перикардиальный выпот (рис. 3) при сохраненной фракции 
выброса ЛЖ (66 %), но с нарушениями диастолической 
функции по рестриктивному типу.

Подобные изменения наводили на мысль о возможном 
амилоидозе сердца, при этом потребовалось расширить объ-
ем исследования. При оптимальной визуализации сердца 
проведена оценка продольной систолической деформа-
ции миокарда ЛЖ с использованием технологии спекл-
трекинг. Значительное снижение показателя глобальной 
продольной деформации ЛЖ (GLS) до –8,3 % в сочетании 
с существенным увеличением относительной апикальной 
продольной деформации (индекс Relativeapical longitudinal 
strain – LS) до 1,6 указывало на вероятный амилоидоз сер-
дца. При анализе диаграммы типа «бычий глаз» характер 
распределения значений показателя продольной деформа-
ции по различным отделам стенок ЛЖ также являлся типич-
ным для амилоидоза сердца. Определялись относительно 
сохраненная деформация в области апикальных отделов 
и значительно сниженная деформация в базальных и сред-
них отделах (рис. 4).
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Рис. 3. Трансторакальная эхокардиография. Увеличение толщины стенок правого и левого желудочков, концентрическое ремоделиро-
вание левого желудочка и незначительный перикардиальный выпот*; панель А – парастернальная позиция по длинной оси левого же-
лудочка*; панель В – парастернальная позиция по короткой оси на уровне базальных отделов левого желудочка; панель С – апикальная 
четырехкамерная позиция; панель D – апикальная позиция по длинной оси левого желудочка (трехкамерная)
Примечание: * – незначительный перикардиальный выпот.
Figure 3. Transthoracic echocardiography. Increased right and left ventricular wall thickness, concentric left ventricular remodeling, and mild peri-
cardial effusion*. Panel A – parasternal long-axis view of the left ventricle*; Panel B – parasternal short-axis view at the level of the basal left ven-
tricle; Panel C – apical four-chamber view; Panel D – apical long-axis view of the left ventricle (three-chamber view)
Note: * – minor pericardial effusion.

Рис. 4. Результаты анализа продольной 
систолической деформации левого желу-
дочка при трансторакальной эхокардио-
графии с использованием технологии 
спекл-трекинг. Значительно снижен по-
казатель глобальной продольной дефор-
мации левого желудочка (GLS) до –8,3 %. 
На диаграмме типа «бычий глаз» отмеча-
ется типичный для амилоидоза сердца 
характер распределения значений пока-
зателя продольной деформации с относи-
тельно сохраненной деформацией в обла-
сти апикальных отделов и значительно 
сниженной деформацией в базальных 
и средних отделах
Figure 4. Results of the analysis of the longi-
tudinal systolic deformation of the left ventri-
cle in transthoracic echocardiography using 
speckle tracking technology. The global lon-
gitudinal deformation of the left ventricle 
(GLS) was significantly reduced to –8.3%. 
The bull’s eye diagram shows the distribution 
of longitudinal deformation values   typical for 
cardiac amyloidosis, with relatively preserved 
deformation in the apical regions and signifi-
cantly reduced deformation in the basal and 
middle regions
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Для уточнения диагноза 16.11.22 выполнена биопсия 
десны и подкожной жировой клетчатки передней брюшной 
стенки, 17.11.22 – магнитно-резонансная томография серд-
ца с гадолинием. Результаты проведенных исследований 
свидетельствовали против диагноза амилоидоз. Так, при 
окраске биопсийного материала конгоротом (с контролем) 
и при исследовании в поляризованном свете признаков от-
ложения амилоида в слизистой оболочке десны и жировой 
клетчатке не выявлено.

Магнитно-резонансное исследование сердца выполнено 
по программе SE в Т1-ВИ и в режиме динамического (кино) 
сканирования с контрастированием в аксиальной и косых 
плоскостях, толщина среза – 4–5 мм. Согласно получен-
ным результатам, вероятность амилоидоза минимальная, 
признаки «… более соответствуют проявлениям подострого 
миокардита с сохраненной сократительной способностью 
миокарда» (рис. 5).

При поступлении в стационар начата диуретическая 
(фуросемид), антибактериальная (цефтриаксон + левофлок-
сацин) и антикоагулянтная (эноксапарин) терапия в рамках 
профилактики венозных тромбозов и эмболий при нефроти-

Рис. 5. Магнитно-резонансная томография сердца. Сердце распо-
ложено типично, умеренно увеличено в размерах (кардиотора-
кальный индекс – 56 %). Миокард равномерно циркулярно утол-
щен в обоих желудочках, на уровне переднебоковой стенки на 
уровне верхушки отмечается умеренное истончение стенки до 
5 мм на протяжении 44 мм. При контрастном усилении в субэпи-
кардиальных отделах переднебоковой стенки в средней трети от-
мечаются участки умеренного достоверного накопления кон-
трастного вещества. В отсроченную фазу определяются участки 
умеренного накопления контрастного вещества в субэндокарди-
альных отделах по передней стенке в средней трети, в заднебоко-
вой стенке левого желудочка на уровне основания и участки 
трансмурального накопления в переднеперегородочном сегменте 
на уровне папиллярных мышц и верхушки сердца. Жидкость в ле-
вой плевральной полости до 6 мм и в полости перикарда (сепара-
ция до 10 мм)
Figure 5. Magnetic resonance imaging of the heart. The heart is typi-
cally located and moderately enlarged (the cardiothoracic index is 56%). 
The myocardium is uniformly circularly thickened in both ventricles; 
moderate wall thinning of up to 5 mm is noted over a length of 44 mm 
at the level of the anterolateral wall at the apex level. Areas of moderate 
reliable accumulation of contrast agent are noted with contrast en-
hancement in the subepicardial sections of the anterolateral wall in the 
middle third. In the delayed phase, areas of moderate accumulation of 
contrast agent are determined in the subendocardial sections along the 
anterior wall in the middle third, in the posterolateral wall of the left 
ventricle at the base level and areas of transmural accumulation in the 
anterior septal segment at the level of the papillary muscles and the apex 
of the heart. Fluid is present in the left pleural cavity up to 6 mm and in 
the pericardial cavity (separation up to 10 mm).

ческом синдроме, назначены ингибиторы ангиотензинпрев-
ращающего фермента (моноприл). На фоне лечения нор-
мализовалась температура тела, значительно уменьшилась 
одышка. По результатам контрольной КТ органов грудной 
клетки отмечена существенная положительная динамика. 
Визуализированы лишь изменения поствоспалительного 
характера. Также была отмечена некоторая положительная 
динамика течения нефротического синдрома – фиксирова-
лось повышение белка в сыворотке крови до 59,3 г / л, пол-
ностью купированы отеки. Однако сохранялась массивная 
протеинурия (10,2 г в сутки).

Отмечалась отрицательная динамика со стороны мар-
керов повреждения сердечной мышцы. Так, увеличи-
лись показатели тропонина Т до 148 нг / л и NT-proBNP 
до 6 912 пг / мл. По результатам коронарографии от 28.11.22 
патологии коронарного русла не выявлено.

Учитывая клиническую картину и результаты проведен-
ного обследования, предварительно был установлен диагноз 
комбинированного заболевания:
• подострый миоперикардит с нарушением проводимости 

(АВ-блокада I степени), сердечная недостаточность;
• нефротический синдром впервые выявленный.

Осложнения:
• правосторонний массивный гидроторакс;
• внебольничная полисегментарная двусторонняя пнев-

мония неуточненной этиологии.
Полученные в дальнейшем результаты расширенного 

лабораторного исследования, проведенного с целью исклю-
чения системного заболевания соединительной ткани, сви-
детельствовали о том, что поражение сердца и почек объ-
единяются в рамках нарушений с вовлечением иммунного 
неуточненного механизма (при нефротическом синдроме 
поражение почек и сердца могут встречаться при амилоидо-
зе, системной красной волчанке, подостром инфекционном 
эндокардите). Так, у пациента выявлен положительный 
антинуклеарный фактор (тип свечения – ядерный, титр 
320 / 1), повышение интерлейкина-6 до 16,91 мг / л (нор-
ма – 0–5 мг / л), легкие цепи типа λ (0,48 г / л) и κ (0,66 г / л) 
в сыворотке крови, иммунопреципитаты патологических 
белков типа λ в моче.

Пациент консультирован нефрологом и гематологом. 
Обоими специалистами рекомендована биопсия почки, 
которая была выполнена 06.12.22. По результатам гисто-
логического исследования (результат получен 09.12.22) 
диагностирован амилоидоз почек (AL-амилоидоз) (рис. 6).

Для дальнейшего обследования и лечения 12.12.22 па-
циент был переведен в гематологическое отделение с ди-
агнозом первичный AL-амилоидоз с поражением почек 
(нефротический синдром) и сердца (ноябрь 2022 г.). E85 
(Амилоидоз).

Осложнения:
• хроническая болезнь почек С1А4 (скорость клубочковой 

фильтрации по Кокрафту–Голту – 118 мл / мин, креа-
тинин – 79 мл / мин / 1,73 м2);

• нарушения ритма и проводимости (АВ-блокада I сте-
пени, желудочковая экстрасистолия V класса по Ryan–
Kenn);

• хроническая сердечная недостаточность 2А стадии III 
функционального класса (с сохраненной фракцией вы-
броса);

• внебольничная гипостатическая полисегментарная дву-
сторонняя пневмония.
14.12.22 выполнена стернальная пункция.
Заключение:

• костномозговой пунктат – нормоклеточный полиморф-
ный;
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• цитоз при подсчете в камере Горяева – 80,0 × 109 / л 
(норма – 41,6–195,0 × 109 / л);

• миелоидный росток – 68,2 % (в пределах нормы) с пре-
обладанием зрелых форм нейтрофилов;

• эритроидный росток – 7,0 %, сужен;
• плазматические клетки – 7,0 %.

По результатам цитогенетического исследования клеток 
костного мозга хромосомных перестроек не выявлено.

Тактика дальнейшего ведения больного обсуждалась 
на междисциплинарном консилиуме специалистов. При-
нято решение о проведении инициальной полихимиоте-
рапии (ПХТ) по схеме VCD (бортизумаб, циклофосфамид, 
дексаметазон), которая была начата с 15.12.22. С 09.01.23 
ПХТ была расширена включением в схему лечения дара-
тумумаба (Dara-VCD). Вспомогательная терапия проводи-
лась гастропротекторами, антикоагулянтами. Проведение 
ПХТ осложнялось развитием инфекционных осложнений 
на фоне вторичного иммунодефицита, при которых по-
требовалась антибактериальная терапия и заместительная 
иммунная терапия.

При обследовании в июле 2023 г. по данным трансто-
ракальной эхокардиографии, суточного мониторирования 
ЭКГ отрицательной динамики не отмечено. По данным 
лабораторного исследования от 01.08.23 констатирована 
иммунохимическая ремиссия заболевания (секреции белка 
Бенс–Джонса-λ не выявлено, клональный IgGκ в сыворотке 
также не определялся).

С 08.09.23 по 19.09.23 пациенту был проведен цикл моби-
лизации и стимуляции стволовых клеток. 19.09.23 проведен 
1 сеанс лейкофореза, получен лейкоконцентрат объемом 
321 мл. Материал криоконсервирован в Федеральном го-
сударственном бюджетном учреждении «Национальный 
медицинский исследовательский центр онкологии имени 
Н.Н.Блохина» Министерства здравоохранения Российской 
Федерации. 11.10.23 после предварительной гидратации 
и премедикации выполнена инфузия размороженного 
трансплантата одной дозой. Течение посттранспланта-

Рис. 6. Гистологическое исследовании биоптата почки. Микроскопия почки. Панель A – окраска конго красным; панель В – по 
Шиффу (PAS-реакция, или реакция Шифф-йодной кислотой). Клубочки обычных размеров, в части из них отмечается небольшое 
расширение мезангия без сопутствующей мезангиальной пролиферации. Стенки капиллярных петель не утолщены, одноконтурные. 
Минимальный очаговый фиброз интерстиция, занимающий около 10–15 % площади паренхимы. Интерстициальная инфильтрация 
практически отсутствует. Артерии и артериолы без особенностей. В поляризованном свете отмечается слабое яблочно-зеленое свечение 
в мезангии. Иммунофлюоресцения: IgG, IgM, IgA, C3 – негативно; С1q, κ, фибрин – нет; λ – в мезангии ++. Заключение: амилоидоз 
почки (AL-амилоидоз)
Figure 6. Histological examination of renal biopsy. Renal microscopy. Panel A – Congo red staining; panel B – periodic acid-Schiff (PAS) reaction. 
Glomeruli are of normal size, some of them there with a slight expansion of the mesangium without concomitant mesangial proliferation. The walls 
of the capillary loops are not thickened and feature a single contour. Minimal focal interstitial fibrosis occupies about 10 – 15% of the parenchyma 
area. Interstitial infiltration is virtually absent. Arteries and arterioles are unremarkable. In polarized light, a weak apple-green glow is noted in the 
mesangium. Immunofluorescence: IgG, IgM, IgA, C3 – negative, C1q, κ, Fibrin – no; λ – in the mesangium ++. Conclusion: renal amyloidosis 
(AL amyloidosis)

ционного периода осложнилось развитием нейтропении, 
тромбоцитопении. Проведены гемозаместительная терапия 
и стимуляция лейкопоэза.

По данным контрольного обследования от 25.12.23 
(осмотр, комплексное лабораторное исследование, УЗИ, 
трансторакальная эхокардиография) прогрессирования 
заболевания не выявлено. Уровень NT-proBNP снизился 
до 1 863 пг / мл.

В настоящее время пациент в удовлетворительном 
состоя нии находится под строгим врачебным контролем. 

Обсуждение

Возникновение AL-амилоидоза обусловлено В-лим-
фоцитарной дискразией, характеризуемой форми-
рованием аномального клона плазматических или 
В-клеток в костном мозге, которые продуцируют па-
тологические Ig, обладающие амилоидогенностью 
(легкие цепи моноклонального Ig, чаще λ-, реже – 
κ-типа). Вероятность данного события увеличива-
ется с возрастом, поэтому AL-амилоидоз чаще всего 
встречается у пожилых людей, средний возраст уста-
новления диагноза составляет около 60 лет [6, 7]. Осо-
бенностью данного клинического наблюдения явился 
относительно молодой (45 лет) возраст пациента.

Диагностика и дифференциальная диагностика 
амилоидоза чрезвычайно сложна, т. к. заболевание, 
не имея патогномоничных симптомов, протекает 
под маской самых различных состояний [8]. Однако 
при поздней верификации диагноза прогрессирую-
щее ухудшение состояния пациентов не позволяет 
проводить эффективное лечение (интенсивную хи-
миотерапию с трансплантацией стволовых клеток 
или трансплантацию органов – сердца, печени или 
почек) [5].

А B
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Диагностический поиск, при котором рассмат-
ривались сразу несколько заболеваний (инфаркт 
миокарда, миокардит, легионеллезная инфекция) 
обусловлен неспецифичностью начальных симпто-
мов. Принципиально важным вопросом при амило-
идозе является своевременное уточнение состояния 
сердечной мышцы, т. к. при наличии клинически 
значимых поражений прогноз крайне неблагоприя-
тен в связи с быстрым прогрессированием заболева-
ния. При отсутствии адекватного лечения утолщение 
стенок миокарда у больных AL-амилоидозом мо-
жет значительно прогрессировать (до 1,45–2,16 мм 
в месяц) и приводить к развитию прогрессирую-
щей сердечной недостаточности и смерти в течение 
6 мес. [9–11].

Амилоидоз сердца может быть заподозрен только 
после тщательного исключения миокардита, ишеми-
ческой болезни сердца, эндокардита, миокардиоди-
строфии известной этиологии (алкогольной, диабе-
тической и др.), кардиомиопатий [12].

В ранней диагностике AL-амилоидоза в представ-
ленном клиническом наблюдении важную роль сыг-
рали результаты эхокардиографии, которые в большей 
степени свидетельствовали в пользу именно этого за-
болевания. В то же время согласно результатам маг-
нитно-резонансной томографии вероятность амилои-
доза признана минимальной, выявленные изменения 
более соответствовали бивентрикулярной кардиоми-
опатии или подострому миокардиту с сохраненной 
сократительной способностью миокарда.

Сложность верификации диагноза заключалась 
также в отрицательных результатах на амилоид при 
исследовании биоптатов десны и подкожной жировой 
клетчатки.

Целью терапии амилоидоза служит уменьшение 
количества (или, если возможно, удаление) белков-
предшественников для замедления или приостанов-
ки прогрессирования. Неблагоприятный прогноз 
при естественном течении заболевания оправдывает 
применение агрессивных методов лечения с исполь-
зованием быстродействующих схем. В настоящее 
время для лечения пациентов с диагностированным 
AL-амилоидозом используется комбинация 4 пре-
паратов, способных подавлять активность плазма-
тических клеток (даратумумаб, циклофосфамид, 
бортезомиб и дексаметазон). Действие препаратов 
направлено на амилогенный клон плазматических 
клеток в костном мозге, а именно – его уничтожение 
и остановку выработки амилоидных легких цепей [6, 
13, 14]. Эти схемы ПХТ были использованы у паци-
ента.

Даратумумаб – IgG-моноклональное антитело, 
специфичное к CD38, трансмембранному гликопро-
теиду, широко экспрессируемому плазматическими 
клетками. Даратумумаб является первым монокло-
нальным антителом, применение которого одобрено 
у пациентов с множественной миеломой.

Циклофосфамид – цитостатический противоо-
пухолевый химиотерапевтический лекарственный 
препарат алкилирующего типа действия с широким 

спектром противоопухолевой активности. Обладает 
также выраженным иммуносупрессивным действием 
с преимущественным угнетением активности B-лим-
фоцитов.

Бортезомиб – противоопухолевое средство, явля-
ющееся протеасомным ингибитором. Обратимо инги-
бирует активность протеасомы 26S, являющейся круп-
ным белковым комплексом. В результате происходит 
торможение протеолиза, приводящего к сложному 
сигнальному каскаду внутри клетки, нарушающему 
нормальный клеточный гомеостаз [13, 14].

Во время лечения пациент находился под строгим 
врачебным наблюдением. При резко возросшем риске 
инфекционных осложнений потребовалось проведе-
ние нескольких курсов антибактериальной терапии 
и заместительной иммунотерапии.

Эффективность терапии при амилоидозе оцени-
вается с точки зрения гематологического и органо-
специфического ответа. Их следует проводить после 
1–2 циклов ПХТ и каждые 3 мес. после завершения 
лечения. Гематологический ответ определяется на ос-
нове снижения клонального Ig и уровней свободных 
легких цепей в сыворотке. Достижение уровня свобод-
ных легких цепей < 10 мг / л у пациентов с исходным 
показателем от 20 до 50 мг / л считается хорошим от-
ветом и связано со значительным улучшением выжи-
ваемости и снижением риска проведения гемодиали-
за. Полный гематологический ответ диагностируется 
на основании исчезновения моноклональных ами-
лоидогенных Ig по данным иммунофиксации крови 
и суточной мочи [5, 7].

При контрольном иммунохимическом исследова-
нии в августе 2023 г. патологических фракций белка 
в крови и моче у пациента не выявлено.

Ответ со стороны пораженных органов при ами-
лоидозе оценивается путем измерения биомаркеров 
(сердца, почек и печени в крови и моче) [8, 10].

Особо выделяется NT-proBNP-ответ (снижение 
уровня маркера на ≥ 30 % или ≥ 300 нг / л у пациентов 
с исходным уровнем > 650 нг / л). На фоне проводи-
мой ПХТ показатель NT-proBNP у пациента снизился 
почти в 4 раза.

После достижения гематологической ремиссии 
больному на фоне высокодозной химиотерапии 
11.10.23 выполнена поддержка аутологичными стволо-
выми клетками, что позволяет в ряде случаев достичь 
длительной ремиссии [7, 15].

Заключение

По данным представленного клинического наблю-
дения продемонстрированы сложность диагностики 
и современные возможности лечения амилоидоза, 
которые могут быть успешно реализованы только 
при мультидисциплинарном подходе. Своевре-
менное установление диагноза и начало лечения, 
а также отсутствие у пациента коронарной болезни 
сердца могут рассматриваться, по всей видимости, 
в качестве положительных факторов для прогноза 
заболевания.
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