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Введение
В кардиологии примерно 90% случаев приходится на 

2  типа системного амилоидоза с преимущественным по-
ражением сердца: ATTR-амилоидоз (транстиретиновый) и 

AL-амилоидоз (амилоидоз легких цепей)  [1]. Несмотря на 
внедрение в алгоритм диагностики новых высокоспецифич-
ных и высокочувствительных неинвазивных методов  [2], 
наличие специфического лечения – с 2021 г. в Российской 
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Аннотация
Несмотря на наличие различных признаков амилоидоза сердца («красные флаги»), внедрение в рутинную практику новых неинвазивных 
методов диагностики (технологии Speckle Tracking с помощью эхокардиографии, сцинтиграфии миокарда с пирофосфатом технеция, ге-
нетического тестирования, скрининга на свободные легкие цепи иммуноглобулинов для исключения AL-амилоидоза), которые обладают 
высокой специфичностью и чувствительностью, транстиретиновая (ATTR) кардиомиопатия все еще остается сложно диагностируемым 
заболеванием, особенно в ранние сроки, когда лечение является наиболее эффективным. В статье представлен клинический случай 
ATTR-амилоидоза с преимущественным поражением сердца, проявляющийся тяжелой диастолической сердечной недостаточностью, ре-
зистентной к лечению. Сроки от момента 1-го эпизода декомпенсации сердечной недостаточности до смертельного исхода составляют 
4 мес, что подтверждает быстрое прогрессирование тяжелой бивентрикулярной дисфункции сердца. Несмотря на наличие у пациента 
кардиальных и экстракардиальных «красных флагов» ATTR-амилоидоза, диагноз установлен при аутопсии. В работе проанализированы 
возможные ошибки ранней диагностики на амбулаторном и стационарном этапах ведéния пациента.
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Abstract
Despite the presence of various signs of cardiac amyloidosis ("red flags"), the introduction into routine practice of new non-invasive diagnostic 
methods (Speckle Tracking technology using echocardiography, myocardial scintigraphy with technetium pyrophosphate, genetic testing, 
screening for free light chains of immunoglobulins to exclude AL-amyloidosis), which have high specificity and sensitivity, transthyretinic (ATTR) 
cardiomyopathy is still a difficult to diagnose disease, especially in the early stages when treatment is most effective. The article presents a clinical 
case of  ATTR-amyloidosis with predominant heart damage, manifested by severe diastolic heart failure resistant to treatment. The timing, from the 
moment of the first episode of decompensation of heart failure to death, is 4 months, which confirms the rapid progression of severe biventricular 
dysfunction of the heart. Despite the presence of cardiac and extracardial "red flags" of ATTR-amyloidosis in the patient, the diagnosis was established 
at autopsy. The paper analyzes possible errors of early diagnosis at the outpatient and inpatient stages of patient management.
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Федерации внедрен селективный стабилизатор транстире-
тина (тафамидис) для лечения AТТR-амилоидоза [3], – ами-
лоидная кардиомиопатия (АКМП и КМП) все еще остается 
заболеванием, которое имеет высокую распространенность, 
но низкий процент диагностически подтвержденных случа-
ев [4, 5]. Как правило, заболевание диагностируется при на-
личии развернутой клинической картины тяжелой сердеч-
ной недостаточности (СН) или посмертно [6, 7]. Доказано, 
что при своевременном назначении патогенетической те-
рапии (до проявления СН) существенно снижается частота 
госпитализаций, смертность, улучшается качество жизни и 
прогноз пациента с ATTR-амилоидозом [3]. В данной статье 
представлен клинический случай течения ATTR-амилоидо-
за с преимущественным поражением сердца, который под-
твержден по данным аутопсии.

Описание клинического случая
Пациент Х. (мужчина) 45 лет считает себя больным с 

декабря 2021 г., когда появилась одышка при умеренной 
физической нагрузке (ФН). Тогда же он госпитализирован 
в стационар с пневмонией. В госпитальный период по дан-
ным электрокардиографии (ЭКГ) впервые зафиксированы 
очаговые нарушения процессов реполяризации в миокар-
де по всем стенкам левого желудочка (ЛЖ), замедление 
внутрипредсердной проводимости; по эхокардиографии 
(ЭхоКГ) обнаружена выраженная симметричная гипер-
трофия ЛЖ без обструкции выходного отдела ЛЖ (ВОЛЖ) 
(табл. 1). Артериальная гипертензия и клиника стенокар-
дии в анамнезе не прослеживались. После клинического 
разрешения пневмонии сохранялась одышка в пределах 
II функционального класса (ФК) по классификации NYHA 
(шкале Нью-Йоркской ассоциации сердца). Ранее к кардио-
логу не направляли.

Анамнез жизни. Пациент рос и развивался соответ-
ственно возрасту, имеет двоих здоровых детей. Анамнез по 
сердечно-сосудистым заболеваниям не отягощен. 

У пациента имеются следующие инфекционные заболе-
вания: ВИЧ (вирус иммунодефицита человека) неуточнен-
ной давности (ремиссия на фоне терапии), хронический 
вирусный гепатит С. Курит с 17 лет до 10 сигарет в день, 
наркоманию отрицает.

Обращает на себя внимание то, что в 2014 г. пациент 
проходил лечение туннельного синдрома слева со слабым 
положительным эффектом, в 2015 г. – грудного остеохон-
дроза (жалобы на болезненность и слабость в верхних ко-
нечностях). В 2015 г. по данным инструментальных иссле-
дований регистрирована лимфаденопатия (ЛАП) брюшной 
полости и аксиллярных лимфатических узлов. Тогда же по 
ЭКГ описаны метаболические изменения в миокарде.

Пациент работал грузчиком, толерантность к ФН со-
хранялась высокая до декабря 2021 г., после чего был вы-
нужденно переведен на облегченный труд (водитель по-
грузчика) из-за одышки.

Течение настоящего заболевания
1-й эпизод декомпенсации СН. 01.04.2022 обратился в 

поликлинику ГБУЗ «КККД им. акад. Л.С. Барбараша» с жа-
лобами на одышку при бытовой ФН (III ФК по NYHA). По-
сле дообследования – ультразвукового исследования (УЗИ) 
плевральных полостей – выявлен двусторонний гидрото-
ракс 10 см слева, 7,5 см справа, по поводу чего направлен 
в приемное отделение ГБУЗ «КККД им. акад. Л.С.  Барба-
раша» с последующей госпитализацией в отделение неот-
ложной кардиологии с признаками острой декомпенсации  
СН (ОДСН) [8]. 

Объективный статус (приемное отделение – 01.04.2022). 
Общее состояние – средней степени тяжести, обусловленное 
ОДСН. Сознание ясное, лежит с приподнятым изголовьем. 
Кожные покровы и видимые слизистые – бледно-розовые. 
Периферические лимфатические узлы не увеличены. Сим-
метричные отеки до уровня колена. Набухание яремных 
вен. Вес – 66,0 кг, рост – 170 см, окружность талии – 79,0 см, 

Таблица 1. Показатели ЭхоКГ в динамике
Table 1. Echocardiography indicators in dynamics

Показатели ЭхоКГ
Дата проведения ЭхоКГ

17.12.2021 01.04.2022 01.06.2022 14.06.2022

ФВ по Симпсону, % 61 50 39 28

УО, мл 84 67 41 28

СИ, л/мин/м2 2,3 2,0 1,9 1,2

Межжелудочковая перегородка, см 2,3 2,5 2,5 2,5

Задняя стенка левого желудочка, см 1,6 1,7 1,8 2

ИММ, г/м2 255 260 275 294

Обструкция ВОЛЖ Нет Нет Нет Нет

КДО по Тейхольцу, мл 118 108 113 108

ЛП, см 4,5 4,6 4,7 4,7

Диаметр правого желудочка, см 1,7 1,8 2 2

ДЛАсист, мм рт. ст. 22 52 56 67

Степень регургитации на митральном клапане 1 1 2 2

Степень регургитации на трикуспидальном клапане 0 2 2 2

Тип ДДЛЖ Не оценивался 2 2 2

GLPS Avq, % Не оценивался Не оценивался -4,4 -3,6
Примечание. КДО – конечно-диастолический объем, ДЛАсист – систолическое давление в легочной артерии, ИММ – индексированная масса 
миокарда, GLPS Avq – среднее значение общей продольной деформации ЛЖ на пике систолы (стрейн).
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окружность бедер – 65,0 см. Индекс массы тела – 22,8 кг/м2. 
Дыхание жесткое, отсутствие дыхательных шумов в нижних 
отделах легких с обеих сторон. Частота дыхания – 18 в ми-
нуту. Сатурация (SpO2) – 91%. При перкуссии – тупой звук 
до угла лопатки с обеих сторон. Тоны сердца приглушены, 
ритмичные, патологические шумы не выслушиваются. Вер-
хушечный толчок не пальпируется. Артериальное давление 
на обеих руках – 105 и 60 мм рт. ст. Частота сердечных со-
кращений – 82 уд/мин, акцент II тона над легочной артерией. 
Живот при пальпации мягкий, безболезненный. Печень вы-
ступает из-под реберной дуги (+3 см), край безболезненный. 
Перитонеальные симптомы отрицательные. Мочеиспуска-
ние не нарушено, пузырные симптомы отрицательные.

Лабораторные исследования. Повышение креатини-
на – до 132 мкмоль/л, мочевины – до 8,9 ммоль/л; NT-pro-
BNP (N-терминальный фрагмент мозгового натрийурети-
ческого пропептида) достигал 16 000 пг/мл. По остальным 
лабораторным показателям – вариант нормы.

Инструментальные исследования. По ЭхоКГ: сим-
метричная гипертрофия ЛЖ без обструкции ВОЛЖ, раз-
меры и объемные показатели ЛЖ и правого желудочка в 
пределах нормальных значений, дилатация ЛП до 4,6  см. 
Обращает на себя внимание наличие диастолической 

дисфункции ЛЖ (ДДЛЖ) по II типу (рестриктивный), со-
хранная фракция выброса (ФВ) ЛЖ 62%, снижение удар-
ного объема (УО) до 22 мл и сердечного индекса (СИ) до  
0,9 л/мин/м2 (см. табл. 1). По ЭКГ на фоне синусового рит-
ма прослеживался низкий вольтаж ЭКГ-отведений от ко-
нечностей, нарушение процессов реполяризации миокарда 
верхнебоковой области (косонисходящая депрессия сег-
мента ST, отрицательный зубец Т); рис. 1. По данным су-
точного мониторирования ЭКГ выявлены эпизоды желу-
дочковой тахикардии (IVБ-градация по Лауну). Выполнена 
коронароангиография, по данным которой коронарные 
артерии (КА) без поражения, однако отмечено замедление 
кровотока по всем КА до TIMI 2 – шкале Thrombolysis In 
Myocardial Infarction (пульсирующий кровоток). По УЗИ 
органов брюшной полости: асцит, ЛАП. По рентгеногра-
фии органов грудной клетки: венозный застой 2-й степени, 
двусторонний гидроторакс.

По результату консилиума рекомендована имплантация 
кардиовертера-дефибриллятора в плановом порядке для про-
филактики внезапной сердечной смерти, показаний к опера-
тивному лечению не определено. Пациент выписан на амбу-
латорный этап через 13 дней с улучшением, с окончательным 
диагнозом: гипертрофическая КМП (ГКМП) без обструкции 
ВОЛЖ. После выписки из стационара с первых дней на фоне 
рекомендованной терапии (бисопролол 2,5 мг/сут, амлодипин 
2,5 мг/сут, периндоприл 1 мг/сут, амиодарон 200 мг/сут, спи-
ронолактон 50 мг/сут, торасемид 30 мг/сут, эмпаглифлозин 
10 мг/сут) стал отмечать нарастание одышки, склонность к 
гипотонии, однако за медицинской помощью не обращался. 
Помимо признаков прогрессирования СН у пациента поя-
вились диспептические расстройства: частый стул малыми 
порциями, тошнота, рвота. Ввиду появления непереноси-
мости горизонтального положения и выраженных отеков 
01.06.2022 (через 60 дней после выписки из стационара) са-
мостоятельно обратился в приемное отделение ГБУЗ «КККД  
им. акад. Л.С. Барбараша» с последующей госпитализацией с 
признаками ОДСН. 

2-й эпизод декомпенсации СН (с 01.06.2022 по 22.06.2022). 
Лабораторные исследования. Сохранялся высокий 

уровень NT-pro-BNP до 18 300 пг/мл, азотистых основа-
ний (креатинин – 168 мкмоль/л, мочевина – 15,6 ммоль/л). 
По  общему анализу крови – снижение гемоглобина до 
118 г/л, остальные показатели в пределах нормы. В анализе 
мочи выявлена протеинурия.

Инструментальные исследования. ЭхоКГ-исследо-
вание проведено на аппарате экспертного класса General 
Electric Vivid iq в ФГБНУ НИИ КПССЗ (см. табл. 1). До-
полнительно, к ранее представленным данным, отмечалось 
снижение ФВ до 39%, а также «свечение» миокарда с ги-
перэхогенными включениями (рис. 2). Согласно современ-
ным рекомендациям  [9] использована технология Speckle 
Tracking с оценкой деформации миокарда, по результа-
там которой выявлена типичная картина для амилоидоза 
сердца – выраженное снижение деформации средних и ба-
зальных сегментов ЛЖ с сохраненной деформацией верху-
шечных сегментов (рис. 3, 4). Показатель GLS (глобальной 
продольной деформации) снижен до -4,4%, через 14 дней 
он снизился до -3,6% (см. табл. 1). По УЗИ плевральных 
полостей – двусторонний гидроторакс (слева – 12 см, спра-
ва – 7,6 см). В рамках госпитализации магнитно-резонанс-
ную томографию с контрастированием гадолинием не про-
водили по техническим причинам.

В рамках госпитализации проведена терапия, направ-
ленная на компенсацию СН, но учитывая большой объем 
жидкости в плевральной полости слева, проведена ее пунк-

Рис. 1. Электрокардиограмма.
Fig. 1. Electrocardiogram.

Рис. 2. Трехмерная ЭКГ (апикальное четырехкамерное 
сечение). На фоне выраженного симметричного 
утолщения стенок ЛЖ отмечается «свечение» миокарда 
с гиперэхогенными включениями – глыбками амилоида 
(указаны стрелками).

Fig. 2. Three-dimensional echocardiography (apical four-
chamber section). Against the background of a pronounced 
symmetrical thickening of the walls of the left ventricle, there 
is a glow of the myocardium with hyperechoic inclusions – 
lumps of amyloid (indicated by arrows).
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ция. Пациент выписан с умеренным улучшением. В плано-
вом порядке рекомендовано проведение сцинтиграфии 
миокарда (СЦМ) с пирофосфатом технеция на наличие 
ATTR-КМП, гематологических тестов на плазмоклеточную 
дискразию – ГТ ПКДК (электрофорез белков с иммуно-
фиксацией мочи и сыворотки крови на наличие свободных 
цепей иммуноглобулинов). 

После выписки регулярно принимал назначенную 
терапию (бисопролол 2,5 мг/сут, сакубитрил/валсартан 
50 мг 2 раза в день, амиодарон 200 мг/сут, спиронолактон 
50 мг/сут, торасемид 40 мг/сут, эмпаглифлозин 10 мг/сут), 
на фоне которой вновь стал отмечать нарастание одышки 
вплоть до непереносимости горизонтального положения, 
периферических отеков, прибавку в весе (+ 5 кг за 5 дней). 
На амилоидоз сердца, согласно рекомендациям в выписке, 
амбулаторно не обследован. 

3-й эпизод декомпенсации СН. С 27.06.2022 – отсут-
ствие диуреза, в этот же день доставлен в ГБУЗ «КККД 
им. акад. Л.С. Барбараша», госпитализирован в отделение 
реанимации и интенсивной терапии. 

Лабораторные исследования. По биохимическим ана-
лизам крови повышение трансаминаз (до 400 Ед/л), азоти-
стых оснований (креатинин до 300 мкмоль/л, мочевина до 
30 ммоль/л), гипоальбуминемия и гипопротеинемия, низкие 
показатели всех фракций холестерина, уровень NT-pro-BNP 
также сохранялся высоким (16 000 пг/мл). По данным коагу-
лограммы – признаки гиперкоагуляции. По общему анализу 
крови – лейкоцитоз, анемия легкой степени тяжести. 

Инструментальные исследования. По данным компью-
терной томографии легких на фоне венозного застоя 3-й сте-
пени и двустороннего гидроторакса (слева – 8,0 см, спра-
ва  – 1,5 см) – течение полисегментарной пневмонии слева 
(проводилась антибиотикотерапия). По УЗИ органов брюш-
ной полости: гепатомегалия, повышенное давление в ниж-
ней полой вене, асцит, ЛАП, признаки неокклюзирующего 
тромбоза воротной вены. По данным УЗИ почек: диффузные 
изменения почек, в том числе «застойного характера». Выпол-
нена ангиопульмонография, по результатам которой выяв-
лена тромбоэмболия мелких ветвей левого легкого, тромбы 
в ушках правого и левого (ЛП) предсердий (на фоне синусо-
вого ритма), воротной вены, селезеночной вены, косвенные 
признаки паретической толстокишечной непроходимости. 
В динамике по ЭхоКГ – снижение ФВЛЖ до 28% (см. табл. 1).

В период пребывания в реанимации дважды проведена 
пункция плевральной полости слева (удалено по 1500 мл 
транссудата). На фоне проводимой терапии возобновился 
диурез, однако сохранялась гипотония на фоне инотроп-
ной и вазопрессорной поддержки, прослеживалась слабая 
положительная динамика в лечении отечного синдрома.

Учитывая тяжесть состояния пациента, частые рециди-
вы декомпенсаций СН, рефрактерность к базовой терапии, 
планировалось проведение СЦМ с пирофосфатом техне-
ция с ГТ ПКДК в госпитальный период для подтверждения 
и диагностики типа АКМП. Однако 20.07.2022, несмотря на 
усиленную терапию СН и вазопрессорную поддержку, кон-
статирована смерть пациента. 

Диагноз по результатам аутопсии: генерализован-
ный амилоидоз с поражением сердца, почек, печени, се-
лезенки. Осложнения: амилоидная кардиомегалия (780 г), 
двусторонняя полисегментарная пневмония, рассеянные 
очаги инфаркт-пневмонии в легких, внутрипредсердный 
тромбоз, хроническое венозное полнокровие, асцит, дву-
сторонний гидроторакс, гидроперикард, гепатосплено-
мегалия, отек легких и головного мозга, дистрофические 
изменения внутренних органов. По результатам гистоло-

гического исследования препаратов, окрашенных Конго 
красным, амилоидные скопления определены во всех ис-
следованных образцах: как в интерстициальном простран-
стве миокарда, так и в стенке кровеносных сосудов сердца. 
Иммуногистохимический анализ с применением антител 
доказал наличие транстиретина в депозитах амилоида. 

На рис. 5 графически представлена история заболевания.

Обсуждение
Представленный клинический случай демонстрирует 

сложность ранней диагностики амилоидоза, полисимптом-
ность заболевания, быстрое прогрессирование тяжелой 
дисфункции сердца, резистентной к стандартной терапии 
СН. В обсуждении представлен разбор диагностических и 
тактических ошибок в ведéнии данного пациента. 

Дебютировало заболевание 8 лет назад с неврологиче-
ской симптоматики (туннельный синдром, болезненность 
и слабость в верхних конечностях). Учитывая молодой 
возраст и условия работы, проводилось типичное лечение 
грудного остеохондроза. Метаболические изменения по 
ЭКГ от 2015 г. имеют неспецифический характер, поэтому 
остались без внимания врачей. Учитывая отягощенный 

Рис. 3. Технология Speckle Tracking ЭКГ, апикальное 
сечение. Выраженное снижение деформации средних 
и базальных сегментов ЛЖ (голубой и розовый цвета) 
с сохраненной деформацией верхушечных сегментов 
(красный цвет).

Fig. 3. Speckle Tracking echocardiography technology, apical 
section. Pronounced reduction in deformation of the middle 
and basal segments of the left ventricle (blue and pink) with 
preserved deformation of the apical segments (red).

Рис. 4. Технология Speckle Tracking ЭКГ в виде «бычьего 
глаза».
Fig. 4. Speckle Tracking echocardiography technology in the 
form of a "bull's eye".
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инфекционный анамнез, ЛАП расценена как следствие 
приобретенного иммунодефицита. В течение 6 последую-
щих лет пациент за медицинской помощью не обращался, 
имел высокую толерантность к ФН. В конце 2021 г. впер-
вые зафиксированы изменения, характерные для фенотипа 
ГКМП (см. табл. 1)  [9]. Однако и эти данные не вызвали 
подозрения ввиду их низкой специфичности. Возможно, 
это связано с отсутствием явной клиники СН и превалиро-
ванием симптомов дыхательной недостаточности на фоне 
течения пневмонии. Общие диагностические и лечебные 
стратегии с имеющимися симптомами не требовали на-
блюдения у кардиолога. Поводом для обращения к кардио-
логу послужил 1-й эпизод декомпенсации СН, который 
произошел в апреле 2022 г. Уже тогда картина соответство-
вала критериям болезни накопления [9]: 

1) по данным ЭхоКГ морфофункциональный вариант 
соответствовал рестриктивной КМП с выраженной сим-
метричной гипертрофией ЛЖ без обструкции ВОЛЖ, с 
нормальными размерами и объемами полостей обоих же-
лудочков и дилатацией ЛП, сохранной ФВ со сниженным 
уровнем СИ и УО; ДДЛЖ II тип; относительная толщина 
стенки ЛЖ 0,94; GLPS Avq – -3,6%;

2) по ЭКГ – низкий вольтаж, нарушение процессов ре-
поляризации, нарушения ритма (эпизоды желудочковой 
тахикардии по данным суточного мониторирования ЭКГ) 
и проводимости (внутрипредсердные блокады и замедле-
ние внутрижелудочкового проведения);

3) на фоне выраженной гипертрофии ЛЖ отсутствие 
артериальной гипертензии в анамнезе и склонность к ги-
потонии на фоне терапии препаратами для СН;

4) по КА – замедление кровотока при отсутствии ок-
клюзионно-стенотических поражений (может быть след-
ствием накопления амилоида в стенках артерий);

5) стабильно высокий уровень NT-pro-BNP.

Несмотря на имеющиеся «красные флаги» АКМП [9], по-
дозрения в пользу данного заболевания отсутствовали. Па-
циент выписан с диагнозом ГКМП без обструкции ВОЛЖ, 
с консервативной тактикой ведéния с коррекцией доз ме-
дикаментозной терапии. Поводом для пересмотра диагноза 
послужила ранняя (через 2 мес) повторная госпитализация 
по поводу тяжелой ОДСН, резистентной к терапии как ме-
дикаментозной (слабая положительная динамика отечного 
синдрома, сохраняющаяся гипотония на фоне вазотропной 
поддержки), так и инвазивной (неоднократная пункция 
плевральной полости). Тогда же присоединились тромбо-
эмболические осложнения, которые часто сопровождают 
амилоидоз; экстракардиальные проявления амилоидоза: 
вегетативная дисфункция по типу желудочно-кишечных 
расстройств и признаков паретической толстокишечной не-
проходимости по инструментальным данным, нефропатия, 
гепатомегалия (стоит учитывать наличие вирусного гепа-
тита С в анамнезе, застойную СН). Не  исключается пора-
жение плевры амилоидом (рецидивирующий плевральный 
выпот)  [9, 10]. Согласно современным рекомендациям  [9] 
проведена ЭхоКГ с оценкой деформации миокарда, резуль-
таты которой показали типичные изменения для АКМП. 
Планировалось проведение СЦМ с пирофосфатом технеция 
с ГТ ПКДК в госпитальный период для подтверждения и ди-
агностики типа АКМП, однако вследствие нарастания поли-
органной недостаточности больной скончался в отделении 
реанимации и интенсивной терапии. Учитывая имеющиеся 
результаты гистологического и иммуногистохимического 
исследований (данные аутопсии), пациенту посмертно вы-
ставлен диагноз ATTR-амилоидоза.

Заключение
Несмотря на наличие «красных флагов», достижения в 

области визуализации сердца (расширение специфических 

«Красные флаги» ATTR-амилоидоза

Вероятные причины поздней диагностики

37 лет

• Туннельный 
     синдром
• ЛАП

44 года

• Клиника СН II ФК по NYHA
• По ЭКГ: «псевдоинфарктный
     паттерн», нарушения 
     проводимости
• По ЭхоКГ: фенотип ГКМП 
     без обструкции без факторов 
     риска (артериальной
      гипертензии, стеноза
      аортального клапана)

45 лет
1-й эпизод ОДСН

• По ЭКГ: низкий вольтаж
• По ЭхоКГ: фенотип 
     рестриктивной КМП, 
     симметричная гипертрофия 
    ЛЖ без обструкции 

2-й эпизод ОДСН

• По ЭхоКГ: снижение ФВЛЖ до 28%, 
     «свечение» миокарда, глыбки 
     амилоида, типичные изменения 
     для болезни накопления 
     по технологии Speckle Tracking – 
     низкий стрейн
• Экстракардиальная симптоматика

3-й эпизод ОДСН

• 20.07.2022 – 
     смерть пациента

2014 г.                                Декабрь 2021 г. С 01.04.2022 по 13.04.2022 – 
госпитализация в стационар

С 01.06.2022 по 22.06.2022 – 
госпитализация в стационар

С 27.06.2022 по 20.07.2022 – 
госпитализация в стационар

• Профессиональные 
     факторы невропатии 
     (грузчик)
• ЛАП ввиду 
    инфекционного 
    заболевания ВИЧ

• Превалирование симптомов 
     дыхательной недостаточности 
     на фоне течения пневмонии
• Неполноценный протокол 
     ЭхоКГ (оценка типа 
     диастолической дисфункции)

 •Неполноценный протокол 
     ЭхоКГ (технология Speckle 
     Tracking)
•Не проведена магнитно-
    резонансная томография 
    с контрастированием 
    гадолинием (по техническим 
    причинам)

•Рекомендовано проведение СЦМ 
    с пирофосфатом технеция + 
    ГТ ПКДК на амбулаторном этапе, 
    а не в госпитальный период 
    (удлиняются сроки ожидания)

•Планировалось 
    проведение СЦМ 
    с пирофосфатом 
    технеция + ГТ 
    на AL-амилоидоз 
    в госпитальный 
    период у пациента 
    с терминальной СН 
    (упущены сроки)

Рис. 5. Графическое представление анамнеза заболевания. 
Fig. 5. Graphical representation of the history of the disease.
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критериев АКМП по ЭхоКГ), внедрение высокочувстви-
тельных и специфичных методов неинвазивной диагности-
ки в рутинную практику (СЦМ), амилоидоз сердца остается 
все еще сложно диагностируемым заболеванием, особенно в 
ранние сроки, когда его лечение наиболее эффективно. 
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Список сокращений
АКМП – амилоидная кардиомиопатия
ВОЛЖ – выходной отдел левого желудочка 
ГКМП – гипертрофическая кардиомиопатия
ГТ ПКДК – гематологический тест на плазмоклеточную дискразию
ДДЛЖ – диастолическая дисфункция левого желудочка
КА – коронарная артерия
КККД им. акад. Л.С. Барбараша – Кузбасский клинический кардиоло-
гический диспансер им. акад. Л.С. Барбараша
КМП – кардиомиопатия
ЛАП – лимфаденопатия 
ЛЖ – левый желудочек 
ЛП – левое предсердие
ОДСН – острая декомпенсация сердечной недостаточности
СИ – сердечный индекс 
СН – сердечная недостаточность

СЦМ – сцинтиграфия миокарда
УЗИ – ультразвуковое исследование
УО – ударный объем
ФВ – фракция выброса 
ФК – функциональный класс
ФН – физическая нагрузка 
ЭКГ – электрокардиография
ЭхоКГ – эхокардиография
AL-амилоидоз – амилоидоз, белком-предшественником которого яв-
ляются легкие цепи иммуноглобулинов
ATTR-амилоидоз – амилоидоз, белком-предшественником которого 
является транстиретин
NT-pro-BNP – N-терминальный фрагмент мозгового натрийуретиче-
ского пропептида




