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Резюме
Амилоидоз относится к классу орфанных заболеваний. Среди других систем организма с амилоидозом в наименьшей степени ассоци -
ирована дыхательная система. Современные данные по проблеме легочного амилоидоза представлены на основе литературного обзора
и авторского описания редкого примера альвеолярно-септальной формы поражения легких; рассмотрены вопросы клинической
неоднородности пульмонологической патологии при системном и местном амилоидозе (AL – белок-предшественник – легкие цепи
иммуноглобулинов, димер λ и мономер κ; АА – воспалительные острофазовые белки; ATTR – старческий и наследственный, белок-
предшественник – транстиретин). Один из разделов посвящен патогенезу диффузного паренхиматозного (одностороннего и двусто-
роннего), узлового и трахеобронхиального (с депозитами амилоида в проксимальных, средних или дистальных отделах бронхиального
дерева) вариантов болезни, вовлечению в процесс внутригрудных лимфатических узлов (амилоидная аденопатия), плевры и диафрагмы,
вопросам дифференциальной диагностики данных вариантов легочного амилоидоза.
Ключевые слова: AL-амилоидоз, диффузный альвеолярно-септальный легочный амилоидоз, узловой и трахеобронхиальный легочный
амилоидоз.
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Abstract
Amyloidosis is an orphan disease. Amyloidosis is uncommonly associated with respiratory disorders. The present article is a review of recently pub-
lished data on pulmonary amyloidosis and a case report of alveolar and septal amyloid lung injury. Clinical heterogeneity of lung lesions in systemic
and limited AL amyloidosis (precursor proteins are light chains of immunoglobulins, λ dimer and κ monomer), AA amyloidosis (inflammatory
acute-phase proteins), and ATTR amyloidosis (senile and inherited amyloidosis; precursor protein is transthyretin) have been discussed. One chart
of the review has been devoted to the pathogenesis of diffuse parenchymatous (unilateral and bilateral) amyloidosis, nodular and tracheobronchial
amyloidosis (with amyloid deposits in proximal, medium and distal airways, intrathoracic lymph node involvement (amyloid lymphadenopathy),
amyloidosis of the pleura and the diaphragm, and differential diagnosis of these types of pulmonary amyloidosis.
Key words: AL amyloidosis¸ diffuse alveolar and septal pulmonary amyloidosis, nodular and tracheobronchial pulmonary amyloidosis.

For citation: Tret'yakov A.Yu., Zakharchenko S.P., Tret'yakova V.A. Pulmonary amyloidosis. Russian Pulmonology. 2018; 28 (1): 75–83 (in Russian).
DOI: 10.18093/0869-0189-2018-28-1-75-83

Амилоидоз – редкая (орфанная) патология. На сегод -
няшний день в европейской популяции регистрация
болезни составляет всего от 3 до 14 новых слу чаев
в год на 1 млн населения [1–3]. Данные же о веро-
ятности поражения легких при амилоидозе раз -

личаются более существенно – от 31 до 88 % [4–6].
Такой почти троекратный разброс показателя опре-
делен в основном материалом, используемым для
оценки: в одних исследованиях амилоидоз – это при-
жизненная клиническая находка, в других – за клю -



чение аутопсии. По этой причине реальная картина
частоты респираторной патологии при амилоидозе
на сегодняшний день отсутствует [7].

Клиническая неоднородность легочного амилои-
доза определяется 3 основными условиями: во-пер-
вых, пульмонологические особенности – способ-
ность формировать фактор многообразия типов
амилоидного фибриллярного белка (специфика
белка-предшественника); во-вторых, свойство само-
го амилоидоза быть системной патологией или сугу-
бо местным (локальным) расстройством – послед-
нее, в свою очередь, увязано с тем, является ли он
врожденным (наследственным) или приобретенным
процессом. Третья причина такой разнородности –
место преимущественного отложения амилоидных
масс в легочной ткани, формирующее конкретное
клиническое выражение заболевания.

Согласно последним рекомендациям Комитета
по номенклатуре Международного общества ами-
лоидоза (ISA, 2016), болезнь у человека формируют
36 внеклеточных фибриллярных белков, 15 из них
определяют системный вариант заболевания, 19 –
локальный, 2 – AL и амилоидоз, ассоциированный
с отложением тяжелых цепей иммуноглобулинов
(Ig), – смешанную (локальную и системную) формы
процесса [8, 9]. В соответствии с указанной клас -
сификацией список системных вариантов чаще
составляют наследственные формы, тогда как мест-
ный амилоидоз – в основном приобретенная па -
тология. В свою очередь, из данного обширного
перечня в клинической практике наиболее распро-
страненными по-прежнему остаются системный AL
(белок-предшественник – легкие цепи иммуногло -
булинов, димер λ и мономер κ), АА (сывороточный
амилоид А), ATTR (старческий и наследственный,
белок-предшественник – транстиретин) и Aβ2M
(белок-предшественник – β2-микроглобулин) ами-
лоидоз, часто сопряженный с процедурой гемодиа-
лиза [8]. Нетрудно увидеть, что правила обозначения
типа амилоидоза строятся из указания фибрилляр-
ного белка амилоида (литера А), далее называется
белок-предшественник и конкретизируется клини-
ческая форма болезни.

Понятия «локальный» (местный) и «системный»
амилоидоз главным дополнением предполагают,
помимо факта вовлечения соответственно одного
или сразу нескольких органов, признак совпадения
места продукции белка-предшественника и отло -
жения амилоидных фибрилл – для локального
 варианта (амилоидоз in situ) и пространственную
отдаленность данных процессов, когда речь идет
о системном амилоидозе. В последнем случае всегда
соблюдается правило последовательности событий
синтеза исходного белка, например в костном мозге
или печени, поступление его растворимой формы
в плазму (системный кровоток) и лишь затем – отло-
жение фибрилл в конкретных органах [10, 11].

Наиболее часто легочный амилоидоз встречается
при AL-, АА- и наследственном (обусловленным
мутацией гена транстиретина) ATTR-вариантах [7].
В этом списке на AL-тип приходится самое большое

количество пульмонологических расстройств –
63–80 % [12, 13]. По этой причине здесь требуется
одно пояснение. Рассматривая системный AL-ами-
лоидоз, необходимо различать его не только как
 первичную (самостоятельную) форму, но и как
состояние, дополняющее главные плазмоклеточные
дискразии (множественную миелому (ММ), моно-
клональную гаммапатию неопределенного значе-
ния). ММ – заболевание, встречающееся на порядок
чаще, чем амилоидоз. К примеру, средняя частота
присутствия клинически демонстративного амило -
идоза при ММ составляет 12–20 %; примерно
у 30–35 % больных ММ с отсутствием явных симп-
томов амилоидоза возможно обнаружить амилоид-
ные отложения при аспирации подкожного жирово-
го слоя, биопсии костного мозга, печени и почек [14,
15]. В то же время недавние попытки некоторых
исследователей увязать развитие AL-амилоидоза
преимущественно с миеломной болезнью, увели -
чивая тем самым число подобной ассоциации до
57–80 %, встретили аргументированное неприятие,
и статус данной формы амилоидоза как самостоя-
тельной болезни остался прежним [16, 17].

Что касается моноклональной гаммапатии не -
определенного значения (MGUS), то это заболева-
ние неоднородно, и в современной классификации
подразделяется на 3 клинических подтипа. Каждый
из них имеет свой возможный специфический путь
трансформации, где лишь типы не-IgM MGUS
и MGUS с продукцией легких цепей способны эво-
люционировать до ММ- или AL-амилоидоза (ско-
рость прогрессии – около 1 % в год) [18], причем
среди пациентов с MGUS (исключая тип MGUS
с синтезом легких цепей) вероятность последующего
AL-амилоидоза составляет примерно 10 % всех эво-
люционных событий [19, 20].

Представленные клинические сочетания –
AL-ами  лоидоз–миелома, AL-амилоидоз–MGUS
свидетельствуют о патогенетической общности этих
трех заболеваний. Например, у них присутствуют
единые цитогенетические аномалии, когда гиперди-
плоидия (наличие > 46 хромосом) встречается у 50 %
больных ММ, 30 % – MGUS и в 10–11 % случаев
AL-амилоидоза. Тесно связанное с гиперплоидией
явление трисомии (не парное, но утроенное состоя-
ние хромосом), свойственное ММ, обнаруживается
и при AL-амилоидозе [21]. Транслокация 11;14
(обмен сегментов между 11-й и 14-й хромосомами)
при ММ бывает распространена до 80 %, а при
AL-амилоидозе продемонстрирована в 30–50 % при-
меров [22]. Показатель нагрузки плазматическими
клетками костного мозга для 60 % больных AL-ами-
лоидозом невелик (около 7 %), однако почти в каж-
дом 5-м случае имеется рост этого значения > 20 %,
как при ММ [14, 23].

Являясь самостоятельным заболеванием, AL-ами -
лоидоз определен построением фибрилл, преимуще-
ственно из N-концевых аминокислотных остатков
вариабельных областей легких цепей (VL) Ig [14].
В отличие от большинства других дискразий плаз -
матических клеток, λ-изотип составляет 75 % ами-
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лоидогенных легких цепей, кодируемых на 60 %
всего тремя V λ генами: IGLV2-14 (λII), IGVL6-57
(λVI) и IGVL3-1 (λIII) [24, 25].

Второе место в формировании легочного амилои-
доза занимает АА-вариант. Отложения здесь состоят
в основном из сывороточного амилоидного белка
А (SAA), синтезируемого в форме предшественника
гепатоцитами в ответ на транскрипционные стиму-
лы от различных провоспалительных цитокинов:
интерлейкинов-1, -6, фактора некроза опухоли-α
(по этой причине прежнее название системного
АА-ами лоидоза – вторичный амилоидоз, т. е. зави-
симый от иной хронической воспалительной пато-
логии процесс). На сегодняшний день известно по
крайней мере 5 аллельных вариантов сывороточного
амилоидного белка А, обладающих неодинаковой
амилоидогенностью. Причем амилоидные фибрил-
лы создаются не только из них, но включают еще
и сывороточный амилоидный P-компонент, гепар ан -
сульфат и гликозаминогликан [26].

Изолированно легочная ткань при амилоидозе
вовлекается в патологический процесс очень редко,
а сам легочный амилоидоз – как системный, так
и местный – существует в одной из 3 клинических
форм: диффузной альвеолярно-септальной (одно-
сторонний или двусторонний паренхиматозный
амилоидоз), узловой и трахеобронхиальной. Кроме
того, возможно патологическое вовлечение еще 3 до -
полнительных анатомических структур – внутри-
грудных лимфатических узлов (амилоидная аде -
нопатия), плевры и очень редко – диафрагмы.
Альвеолярно-септальная форма, при которой амило-
идные отложения сосредоточены в интерстиции
(между сосудистым эндотелием и альвеолярным эпи-
телием), наиболее типична для AL-амилоидоза, но
возможна при любом ином системном варианте,
например старческом и наследственном ATTR [27,
28], причем старческий тип прогрессивно повышает
свою значимость после 80 лет: по результатам анали-
за 340 вскрытий выявлены легочные сосудистые или
альвеолярно-септальные амилоидные отложения
у 2 % умерших моложе 80 лет, у 10 % – в возрасте от
80 до 84 лет и у 20 % – старше 85 лет [29].

Главным сценарием узловой формы служит
локальный AL- или AL/АН- (отложение и легких,
и тяжелых цепей Ig) амилоидоз, реже – системный
AL, локальный АА, локальный ATTR дикого типа
(старческий) и локальный Aβ2M/AL (совместное
отложение β2-микроглобулина и легких цепей Ig).
Причем при узловой форме основным белком-
предшественником выступает не λ, а κ-изотип Ig,
здесь его доля составляет около 70 %. Трахео -
бронхиальный амилоидоз имеет преимущественно
локальный AL-механизм формирования с возмож-
ностью развития также при системном AL и АА
типах [30–33].

M.W.Pitz et al. (2006) на основе литературного ана-
лиза 195 случаев легочного амилоидоза указывают,
что самой частой формой служит паренхиматозный
(альвеолярно-септальный) вариант; на его долю при-
ходится 53,8 % случаев. Если проводится анализ

только вариантов системного амилоидоза, тогда
регистрация ситуаций с альвеолярно-септальными
амилоидными депозитами возрастает до 88 % [6].
Наоборот, в исследовании E.A.Geusens et al. (1997)
более распространенным считается трахеобронхи-
альный тип [34].

Такая разница значений диагностики отдельных
типов болезни вполне объяснима. Все зависит от
того, о каком конкретно амилоидозе идет речь, –
локальном или системном; если трахеобронхиаль-
ный (как и узловой) тип возможен и при системном,
и при местном амилоидозе, то диффузный паренхи-
матозный вариант отложения амилоидных масс
очень трудно увязать с локальной (легочной) про-
дукцией амилоидогенных субстанций. Этот тип
почти всегда будет следствием системного амилои-
доза, а как проявление локальной формы – редчай-
шим (Berk J.L. et al., 2002). Оценка только случаев
местного амилоидоза (126 находок) дает следующую
картину: 53 % составляет трахеобронхиальный ва -
риант, 44 % – узловой и лишь 3 % – паренхиматоз-
ный [12, 31].

Трахеобронхиальный амилоидоз, подразделяясь
на проксимальную форму, поражение в средних
и дистальных отделах бронхиального дерева, клини-
чески наиболее выразителен и сопровождается стри-
дором, одышкой (в результате бронхообструктивно-
го синдрома), появлением свистящих хрипов,
кашлем, кровохарканьем, снижением скоростных
показателей функции внешнего дыхания [35, 36].
Причем функциональные тесты чаще нарушаются
в ситуации обструкции проксимальных отделов,
тогда как локализация амилоидных отложений в дис-
тальных участках респираторного тракта мало
влияет на характеристики воздушного потока [30].
Оссификация амилоидных масс формирует остео-
пластическую трахеобронхопатию, а отдельный,
т. н. опухолевый вариант трахебронхиального ами-
лоидоза, способен имитировать бронхогенную кар-
циному [28, 37, 38]. При обструктивном процессе
с сегментарной или долевой гиповентиляцией
 (ателектазом) повышается вероятность повторных
пневмоний и формирования бронхоэктазов; допол-
нительно возможно развитие обструктивной «кла-
панной» (сегментарной или долевой) гиперинфля-
ции [28, 31].

Альвеолярно-септальная и узловая формы ле -
гочного амилоидоза даже при обширном распро-
странении у большей части больных могут не иметь
каких-либо специфических пульмонологических
симптомов, обнаруживаясь случайно при рентгено-
логическом исследовании или на аутопсии. К при-
меру, у 64 % лиц с массивным паренхиматозным
вариантом болезни полностью отсутствовали клини-
ческие признаки [39]. Однако возможны рецидиви-
рующий кашель, кровохарканье, повторные пневмо-
нии, одышка [35, 40]. Кровохарканье в ситуации
легочного амилоидоза объясняется спонтанным рас-
слаиванием легочных артерий малого и среднего
калибра, в стенках которых присутствуют депозиты
амилоида; кроме этого, причиной кровохарканья



может быть инфаркт легких в результате массивного
тромбоза нижней полой вены как следствие ее внеш-
ней компрессии амилоидными массами [40].

Диффузная альвеолярно-септальная (паренхима-
тозная) и узловая формы чаще встречаются у лиц
старше 60 лет. В первом случае, как уже указано,
имеет место распространенная инфильтрация аль-
веолярных перегородок, паравазальных и периброн-
хиальных зон. При нодулярном варианте обнаружи-
ваются одиночные или множественные узелки
(амилоидомы) различающиеся по размеру (от ма -
лых – в несколько миллиметров, до значительных,
достигающих 15 см) и форме, с медленным много-
летним характером роста; в 50 % случаев они могут
быть оссифицированы [31].

Необходимо понимать, что патология легких
в прогнозе при системном AL-амилоидозе только
у 1 из 12 больных приобретает доминирующую роль,
а как фактор танатогенеза выступает лишь в 10 %
таких ситуаций [39]. Это обусловлено частым при-
сутствием при легочном поражении еще и сердечно-
го амилоидоза. Согласно утвердившемуся мнению,
легочный амилоидоз является всего-навсего марке-
ром амилоидной инфильтрации миокарда, которая
в умеренной и тяжелой форме свойственна 92 %
больных с AL-формой [6, 39]. Иначе говоря, сердеч-
ный амилоидоз далеко не всегда допускает анало -
гичные изменения в легких, но факт поражения
последних у подавляющего большинства пациентов
служит указанием за наличие амилоидной кардио-
миопатии [6].

Частота поражения внутригрудных лимфатиче-
ских узлов при амилоидозе точно не определена,
известно только, что они вовлекаются реже, чем
 экстраторакальные, и вместе с ними встречаются
в пределах 8 % для системной AL-формы [39]. При
изолированной медиастенальной, паратрахеальной
амилоидной лимфаденопатии требуется исключить
лимфогранулематоз и саркоидоз. Последний при
длительном течении сам может явиться источником
системного АА-амилоидоза и соответствующего
поражения легких.

Реакция плевры с рецидивирующим выпотом
при амилоидозе – явление преимущественно вто-
ричное и связано либо с застойной сердечной недо-
статочностью на фоне сопутствующей амилоидной
кардиомиопатии, либо с нефротическим синдромом
как следствием амилоидной нефропатии. Иногда
обширное поражение плевры амилоидными масса-
ми определяет развитие хилоторакса [39].

Амилоидная инфильтрация диафрагмы встреча-
ется очень редко и в тяжелых случаях существенно
нарушает механику дыхания. Прижизненная неин-
вазивная оценка таких расстройств возможна при
диафрагмальной флюороскопии (sniff test) [41].

В соответствии с конкретной формой легочного
амилоидоза при AL-типе рентгенологическая карти-
на бывает представлена одним из следующих вари-
антов: диффузным ретикулярным (около 33 %),
ретикулонодулярным (около 23 %) или нодулярным.
Кроме того, возможен изолированный рецидиви-

рующий односторонний или двусторонний плев -
ральный выпот (примерно у 29 %), утолщение
 плевры (1–3 %) и увеличение внутригрудных лим -
фатических узлов. В случае сопутствующего пораже-
ния сердца к этим симптомам добавляются призна-
ки легочной венозной гипертензии – линейные тени
Керли В и «цефализация» легочного рисунка, когда
сосуды верхних отделов легочных полей более вы -
ражены, чем в базальных участках. При компьютер-
ной томографии выявляется утолщение междоль -
ковых перегородок, альвеолярная непрозрачность,
узелки с субплевральным преобладанием, признаки
локального и диффузного стенозирования трахеи
и брон хиальной обструкции, постстенотические ате -
лек тазы, утолщение стенок дыхательных путей с на -
личием в их просветах узлов, кальцинатов [4, 42].
В отдельных ситуациях, когда амилоидоз легких был
патологоанатомическим диагнозом, при жизни рент-
генограмма оставалась либо нормальной, либо
отмечались «неспецифические» изменения [39].

Эндоскопическое исследование показательно
лишь при трахеобронхиальной форме. Здесь бронхо-
скопическая картина соответствует одному из двух
типов отложения амилоида: узловому (унифокально-
му) и диффузному подслизистому.

Во всех случаях окончательная диагностика
 амилоидоза, конкретизация варианта легочной па -
тологии и типа амилоидного белка строится на
 морфологической оценке. Амилоидный материал
традиционно идентифицируется на основе его мета-
хроматических свойств с анилиновыми красите -
лями, в первую очередь конго красным. Такой оп -
тический эффект обусловлен пространственной
ори  ентацией молекул красителя между амилоидны-
ми фибриллами со способностью их отражать
и поглощать свет. Обязательным условием исследо-
вания является оценка материала в поляризованном
свете, где амилоид приобретает зеленое свечение.
Однако по мнению A.J.Howie (2010), такое классиче-
ское яблочно-зеленое свечение можно увидеть толь-
ко в идеальных условиях, в связи с чем другие хро-
матические комбинации, такие как зелено-желтое,
сине-желтое и красно-зеленое, будут также диагно-
стически состоятельными [43]. Иммуногисто хими -
ческое окрашивание с использованием антител
против λ, или κ-цепей Ig, SAA или транстиретина
позволяет окончательно разобраться в типе амило -
идоза и выработать адекватную лечебную программу.

Дифференциальная диагностика легочного ами-
лоидоза с другими заболеваниями проводится с уче-
том одной из 3 клинических форм. Так, при узловой
форме требуется исключение в основном первичной
или метастатической неоплазии, гиалинизирующих
легочных гранулем и иных нозологий, хорошо
известного списка очаговых / нодулярных пораже-
ний легких. Диффузный альвеолярно-септальный
амилоидоз предполагает исключение туберкулеза,
бронхоальвеолярной карциномы, профессиональ-
ных заболеваний и изменений легких при коллагено-
зах, лекарственных и идиопатических интерстици-
альных пневмопатий. Течение трахеобронхиального
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амилоидоза может напоминать клиническую карти-
ну бронхиальной астмы, гранулематоза с полианги -
итом, трахеобронхиального папилломатоза, остео-
хондропластической трахеопатии, центрального
рака и нейроэндокринной опухоли бронхов.

Специфическая терапия амилоидоза легких
 возможна в основном при системном AL-вариан -
те (системные глюкокортикостероиды, мелфолан).
В остальном, кроме хирургической коррекции,
используется симптоматическая терапия, направлен-
ная на снижение выраженности дыхательной и хро-
нической сердечной недостаточности, борьбе с ин -
фекционными бронхолегочными осложнени ями.

Клиническое наблюдение
Больной Я. 74 лет госпитализирован 26.10.16 с жалобами на мало-
продуктивный кашель с мокротой слизистого характера, больше
в утренние часы, одышку смешанного типа при ходьбе, отеки
стоп и лодыжек. Пациент – городской житель, образование сред-
нее техническое, в течение жизни работал наладчиком, профес-
сиональных вредностей не отмечает. Не курит, алкоголем не зло-
употребляет. О заболеваниях родителей сообщить ничего не смог
(отец и мать умерли в возрасте старше 60 лет), есть сын 42 лет, здо-
ров. Из перенесенных заболеваний: детские инфекции, в возрасте
11 лет перенес гепатит А, в 20 лет – аппендэктомию, в 34 го да –
язвенную болезнь желудка, эндоскопическое исследование 5-лет-
ней давности свидетельствовало о рубце на передней стенке ант-
рального отдела. Аллергическая реакция в виде уртикарной сыпи
на пчелиный яд. В анамнезе заболевания – указание на онемение
пальцев рук в холодное время года в течение последних 3 лет.
Считает себя больным на протяжении 1,5 года, когда появился
малопродуктивнй кашель, одышка, боль в нижней половине груд-
ной клетки при глубоком вдохе и кашле, отеки ног. Лечился
в пульмонологическом отделении по поводу предполагаемой дву-
сторонней пневмонии с локализацией в базальных отделах. В свя -
зи с отсутствием клиническо-рентгенологической динамики на
фоне 3-недельного курса антимикробной терапии направлен во
фтизиатрический стационар; после месячного обследования
и отрицательных результатов диагностики микобактерий при
помощи полимеразной цепной реакции в мокроте и крови диаг-
ноз туберкулезного процесса исключен. В течение 1 мес. (сен-
тябрь 2016) состояние постепенно ухудшалось: усилился кашель,
боль в нижних отделах грудной клетки, стала прогрессировать
одышка, появились приступы удушья в ночное время, увеличи-
лись отеки нижних конечностей.

При поступлении: состояние средней тяжести, больной сидит,
температура тела 36,5 °С; рост – 166 см, масса тела – 63 кг.
Кожные покровы бледные, обычной влажности, тургор сохранен,
отеки стоп и нижней трети голеней. Периферические лимфатиче-
ские узлы не увеличены, мягкой консистенции, безболезненные,
не спаяны между собой и с соединительной тканью. Мышечная
система развита нормально, безболезненна, тонус сохранен, дви-
гательная активность не нарушена. Крупные и мелкие суставы
нормальной конфигурации, при пальпации безболезненные, дви-
жения в суставах в полном объеме. Щитовидная железа пальпа-
торно не увеличена. Дыхание через нос свободное, форма грудной
клетки цилиндрическая. При перкуссии легких отмечается при-
тупление перкуторного звука в базальных отделах с обеих сторон,
при аускультации дыхание жесткое, в базальных отделах ослаб-
ленное, хрипов нет, шума трения плевры нет. Частота дыхатель-
ных движений в положении сидя – 21 в минуту, сатурация кисло-
родом – 83 %. Тоны сердца ритмичные, приглушены, частота
сердечных сокращений – 76 в минуту. Короткий систолический
шум над верхушкой. Артериальное давление на обеих руках –
110 / 70 мм рт. ст. Язык влажный, чистый, глотание свободное.
Живот мягкий, умеренно болезненный в правом подреберье,
печень не пальпируется, размеры по Курлову – 10 × 9 × 8 см, селе-
зенка не пальпируется, размер селезенки – 7 × 5 см. Симптом
поколачивания отрицательный с обеих сторон, почки не пальпи-
руются. Мочеполовая система без особенностей. Невроло ги -
ческий статус без очаговой и менингеальной симптоматики.

Рентгенография органов грудной клетки (рис. 1): грудная
клетка правильной формы. С обеих сторон, преимущественно
в средних и нижних легочных полях отмечаются тени линейного
характера за счет обогащения сосудистого рисунка, в базальных
отделах обоих легких – интерстициальный фиброз, корни легких
расширены, бесструктурные, боковые синусы завуалированы за
счет жидкости в плевральных полостях, в проекции правой меж-
долевой щели – небольшое количество осумкованной жидкости,
диафрагма четко не дифференцируется, сердце расширено в попе-
речнике, средостение не смещено.

Результаты компьютерной томографии (КТ) органов грудной
клетки (рис. 2): в обеих плевральных полостях определяется сво-
бодная жидкость, отграниченное скопление жидкости также
визуализируется по косой щели правого легкого, базальные отде-
лы легких коллабированы, с обеих сторон отмечаются плевраль-
ные наслоения, воздушность легочной паренхимы неоднородная
за счет участков уплотнения легочной ткани по типу «матового
стекла», отмечается выраженное утолщение междольковых пере-
городок и внутридолькового интерстиция, сосудистый рисунок
усилен, корни легких расширены, средостение структурно, не
смещено, трахея – без особенностей, бронхи I–III порядка про-
ходимы, лимфатические узлы средостения (паратрахеальные
и бифуркационные) увеличены; сердце расположено обычно,

Рис. 1. Рентгенограмма органов грудной клетки больного Я. (опи-
сание см. в тексте)
Figure 1. Chest X-ray of the patient Ya. (see comments in the article)



резко увеличено в размерах за счет расширения всех камер, в по -
лости перикарда определяется небольшое количество свободной
жидкости.

Фибробронхоскопия: катаральный бронхит. Функция внеш-
него дыхания: умеренная бронхиальная обструкция, рестриктив-
ные нарушения III степени. Электрокардиография: синусовая
тахикардия, отклонение электрической оси влево, снижение воль-
тажа зубцов в стандартных и грудных отведениях, неполная бло-
када правой ножки пучка Гиса. Эхокардиографическое исследо-
вание: толщина межжелудочковой перегородки – 1,6 см; толщина
задней стенки левого желудочка (ЛЖ) – 1,5 см; конечный диасто-
лический размер (КДР) ЛЖ – 4,0 см; КДР левого предсердия –
4,8 × 6,0 см; КДР правого желудочка – 3,6 см; КДР правого
предсердия – 5,8 × 6,7; свободная стенка правого желудочка –
0,7 см; диффузная гипокинезия ЛЖ; фракция выброса – 52 %;
кальциноз створок аортального, митрального клапанов, недоста-
точность аортального клапана с регургитацией I степени, недо-
статочность митрального клапана с регургитацией II степени,
недостаточность трикуспидального клапана с регургитацией
II степени, рестриктивный тип диастолической дисфункции ЛЖ
(однофазный поток Е – 33 см / с), небольшое количество жидко-
сти в перикарде. Рентгенография костей свода черепа и костей
таза: без патологических изменений. Ультразвуковое исследова-
ние брюшной полости, забрюшинного пространства: печень не
увеличена (длина правой доли – 12,2 см, левой – 6,4 см), эхо-
структура печени диффузно неоднородна, желчный пузырь –
11,8 × 3,1 см, стенки – до 3 мм; поджелудочная железа – 2,6 ×
1,8 × 2,4 см, контуры четкие ровные, эхогенность повышена, эхо-
структура диффузно неоднородна; селезенка не увеличена; пра -
вая почка – 10,9 × 4,2 см, паренхима – 15 мм, левая почка – 10,1 ×
4,5 см, паренхима – 14 мм, кисты синуса правой почки; неболь-
шое количество свободной жидкости в брюшной полости и поло-
сти малого таза. Стернальная пункция: количество плазматиче-
ских клеток – 4,3 %. Общий анализ крови: эритроциты – 4,12 ×
10¹² / л; гемоглобин – 124 г / л; лейкоциты – 4,8 ×  109 / л; грану-
лоциты – 80,8 %; лимфоциты – 15,4 %; моноциты – 3,8 %;
СОЭ – 22 мм / ч. Общий анализ мочи: цвет желтый, рН – 4,5;
плотность – 1,012; белок – отсутствует; эпителиальные клетки –
1–2 в поле зрения (п. з.); лейкоциты – 5 в п. з.; эритроциты – 0.
Биохимические анализы крови: общий белок – 50,8 г / л; били -
рубин – 11,1 мкМ / л; креатинин – 59,2 мкМ / л; мочевина –
7,7 мМ / л; холестерин – 5,63 мМ / л; глюкоза – 5,3 мМ / л; аспар-
татаминотрансфераза – 21,5 Ед / л; аланинаминотрансфе -
раза – 17,4 Ед / л; Na – 133,5 мМ / л; К – 5,03 мМ / л; витамин
В12 – 848 пг / мл (N 190–663 нг / мл); сывороточное железо –
11,0 мкМ / л; общий кальций сыворотки крови – 2,51 мМ / л.
Экспресс-тест на тропонин I – отрицательный. Тесты на ВИЧ,
RW, HbsAg и AntiHCV – отрицательные. Троекратный анализ
мокроты на микобактерии туберкулеза и иные кислотоустойчи-
вые микроорганизмы – отрицательный результат. Для конкрети-
зации варианта поражения легких выполнена диагностическая
торакотомия и биопсия легочной ткани. Результаты гистологи -
ческого исследования (рис. 3): диффузно-очаговые отложения
конго-позитивных аморфных масс в межальвеолярных перего-
родках и периваскулярных зонах. При иммуногистохимическом
окрашивании, выполненном с помощью панели антител против

4 основных белков амилоидных фибрилл, показана сильная диф-
фузная иммунореактивность к легким цепям иммуноглобулинов
(λ-тип).

В дальнейшем использована симптоматическая терапия –
лазолван 120 мг в сутки, лечение сердечной недостаточности
(инфузия фуросемида 40 мг в сутки № 17; диувер 5 мг в сутки № 4;
верошпирон 100 мг в сутки № 21; эналаприл 2,5 мг в сутки № 21),
гепарин 10 тыс. Ед в сутки № 10, кислородная терапия. После
улучшения состояния направлен в Клинику нефрологии, внут-
ренних и профессиональных болезней им. Е.М.Тареева для про-
ведения специфической терапии AL-амилоидоза. 

Заключение

По сравнению с другими системами человеческого
организма дыхательная система существенно реже
оказывается вовлеченной в патологический процесс
при амилоидозе. Существование 3 различных и, по-
видимому, взаимоисключающих клинических форм
легочного амилоидоза (диффузной альвеолярно-сеп-
тальной, узловой и трахеобронхиальной) основано
на специфике механизмов локального или систем-
ного вариантов болезни и уникальных свойствах
белка-предшественника (или белков-предшествен-
ников) амилоида. Амилоидную природу поражения
легких всегда необходимо исключать, когда имеет
место нетипичное течение отдельных пульмонологи-
ческих нозологий.
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Рис. 2. Компьютерная томо-
грамма органов грудной клетки
больного Я. (описание 
см. в тексте)
Figure 2. Computed tomogram 
of the patient Ya. (see comments 
in the article)

Рис. 3. Гистологическое исследование ткани легкого больного Я.:
депозиты амилоида в стенках кровеносных сосудов и в легочном
интерстиции
Figure 3. Histological examination of lung tissue of the patient Ya.: amy-
loid deposits in vascular walls and pulmonary interstitium
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