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Введение
Традиционно амилоидоз считают редким заболева-

нием, проблемой узкой специализации. Тем не менее рас-
сматриваемая проблема имеет важное общетеоретическое 
значение, поскольку амилоидоз непосредственно сопря-
гает клиническую практику с вопросами молекулярной 

патобиологии, теории воспаления, пенетрантности насле-
дуемых и приобретенных мутаций. Редкость амилоидоза с 
учетом современных достижений в его диагностике и лече-
нии вызывает большие сомнения.

В настоящее время амилоидоз рассматривают как 
группу заболеваний, общим признаком которых является 
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Аннотация
В истории изучения амилоидоза преимущественно доминировала концепция дискразии жидкостей – диспротеиноза, которая вылилась 
в конечном итоге в признание ведущей роли в генезе заболевания амилоидогенности белка-предшественника, выявление и элиминация 
которого из крови составляют основную диагностическую и терапевтическую задачу в клинике. Данный подход оказался высокоэффек-
тивным в отношении наиболее распространенных форм амилоидоза – вторичного и первичного – с аномально высокими концентраци-
ями белков-предшественников в крови. Менее распространены и медленнее прогрессируют наследственные формы амилоидоза, в том 
числе транстиретинового, которые меньше зависят от амилоидогенности белка-предшественника, а применение, например, стабилиза-
торов транстиретина или блокада его синтеза при транстиретиновом амилоидозе имеет ограниченную эффективность. Для объяснения 
патогенеза приведенных форм более приемлема концепция локального макрофагального синтеза амилоида, которая развивается с се-
редины ХХ в. Современные методы протеомного анализа позволяют подтвердить ключевую роль макрофага в амилоидогенезе и необхо-
димость тщательного исследования механизмов макрофагальной аутофагии – главного инструмента поддержания белкового гомеостаза 
в клетке. Соответственно, не следует ожидать высокой эффективности и от химического растворения амилоида in vivo, потому что 
активность химической субстанции всегда будет контролироваться макрофагом.
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Abstract
In the history of amyloidosis studying the concept of liquids dyscrasia has been predominated and finally it is resulted in accepting a serum 
protein-precursor as a leading amyloidogenic factor in the disease pathogenesis. Consequently basic diagnostic and treatment strategy was 
aimed to find and eliminate this protein from the blood and this approach evidenced high effectiveness in most frequent AA and AL-amyloidosis 
characterized with anomaly high levels of precursors in the blood. At the same time there are less frequent and slower progressing inheritant 
forms of systemic amyloidosis including transthyretin induced, which are less depending on amyloidogenecity of amyloid precursor and because 
of that, in example, the effectiveness of transthyretin stabilizers or blockers of its synthesis is limited comparing with the precursor elimination 
in AA or AL. Developed in the middle of XX century a theory of local synthesis by macrophages is more preferable to describe the pathogenesis 
of these forms. And modern proteome analysis using give rise to confirm the key meaning of macrophage in the amyloidogenesis and proves 
necessity to know deeply mechanisms of macrophagial autophagia – basic tool of maintaining intracellular protein homeostasis. That is why it 
is difficult to hope on high effectiveness of chemical amyloid solvents in vivo, which being under macrophages regulation never could realize 
its chemical activities.
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отложение в тканях и органах фибриллярного гликопро-
теида амилоида. Фибриллярная структура амилоида до-
казана A. Cohen и E. Calkins [1] с помощью электронного 
микроскопа в 1959 г. Свойством амилоида, отличающим 
его от других фибриллярных протеидов тканей (колла-
гена, эластина), является способность к двойному луче-
преломлению в поляризованном свете, обусловленному 
кросс-β-складчатой конформацией амилоидной фибрил-
лы (АФ). Выявление указанного свойства с помощью окра-
ски гистологических препаратов конго красным с после-
дующей микроскопией в поляризованном свете лежит в 
основе диагностики любого типа амилоидоза.

Первые описания амилоидоза
По мнению R. Kyle, первым аутопсийным описанием ами-

лоидоза является публикация голландского врача и поэта из 
Амстердама N. Fonteyn в 1639 г. [2], наблюдавшего молодого 
мужчину с асцитом, желтухой и носовыми кровотечениями, 
у которого выявлены абсцесс печени и гигантская селезенка, 
содержащая множество белых камней («саговая селезенка»). 
Приведенное и похожее наблюдение T. Bartholin включены 
в известную энциклопедию-коллекцию образцов различ-
ных патологических процессов T.  Boneti “Sepulchretum sive 
Anatomia Practica” (1679 г.)  [2,  3]. Третьим сообщением об 
амилоиде считают публикацию J. Wainewright (1722 г.), опи-
савшего глиноподобное вещество в составе гигантской пе-
чени у больного с плотными отеками ног. Позднее, в 1789 г., 
первый медик короля Людовика XVIII, инициатор создания 
Парижской медицинской академии барон A. Portal, прове-
дя аутопсию умерших от туберкулеза пожилой женщины и 
8-летнего мальчика, назвал найденное им в печени и селе-
зенке вещество сальным (СВ), о чем и писал в своих письмах 
друзьям (в 1803, 1818 гг.).

Теория дискразии жидкостей  
и сальная болезнь Рокитанского
Широкому кругу медицинской общественности про-

блема амилоидоза стала известна благодаря работам зна-
менитого австрийского патолога чешского происхождения 
К. Рокитанского. В своем учебнике патологической анато-
мии (“Handbuch der speciellen pathologischen Anatomica”), 
изданном в Вене в 1842 г. под названием «Сальная печень» 
(“Die speckige Leber”), он описал увеличение печени вслед-
ствие ее инфильтрации веществом серого цвета, напоми-
нающим альбумин или желатин, которое могло выявляться 
также в селезенке и почках у больных скрофулой (туберку-
лезом шейных лимфоузлов), сифилисом и другими хрони-
ческими гнойно-воспалительными заболеваниями  [2, 3].  
Внимание К. Рокитанского к проблеме амилоидоза обус- 
ловлено тем, что данная патология являлась яркой иллю-
страцией теоретических воззрений ученого, одного из 
ведущих представителей гуморального направления в па-
тологии. Основной причиной любых болезненных измене-
ний, по его мнению, является нарушение состава «соков» 
(жидкостей) организма – дискразия.

Приведенная концепция на первый взгляд произрас-
тает из средневековых воззрений Ибн Сины, господство-
вавших в Европе вплоть до XVII в., согласно которым все 
болезни обусловлены неправильным уравновешиванием 
основных «соков» организма, а на более глубинном уров-
не – античных 4 элементов (земли, воды, воздуха и огня). 
Однако если основным локомотивом данного смешивания 
(уравновешивания) Ибн Сина считал эманацию (излия-
ние) божественной воли [4], то К. Рокитанский избавился 
от идеалистической с элементами восточного мистицизма 

теории Ибн Сины и рассматривал «соки» организма как 
сугубо материальные субстанции, тщательно описывая 
их макро- и микроскопические признаки. По его мнению, 
способностью инициировать болезнь обладает химическая 
субстанция – СВ (гуморальный продукт дискразии Роки-
танского), которое инфильтрирует органы, нарушая их де-
ятельность. В современных воззрениях на амилоидогенез 
принцип активно действующей амилоидогенной субстан-
ции продолжает доминировать. Такой субстанцией счита-
ют белок-предшественник амилоидоза, борьба с которым 
позволила в настоящее время добиться значительных успе-
хов в лечении амилоидоза, прогноз которого во многих слу-
чаях перестал быть фатальным. Положительной стороной 
концепции дискразии стало понимание болезни как общей 
реакции организма, а местный патологический процесс 
рассматривали как проявление общего заболевания. При 
всей своей архаичности приведенная концепция отража-
ет свойственную многим формам амилоидоза системность 
поражения, что может создавать немалые трудности в его 
диагностике из-за узкой медицинской специализации или 
пресловутого стандарта обследования [2, 3].

От патологоанатомической проблемы 
к становлению амилоидоза  
как клинической проблемы
Во второй половине XIX в. внимание исследователей 

было направлено на уточнение природы СВ. Так, в 1853 г. 
Р. Вирхов после экспозиции СВ в растворе йода и после-
дующей обработки серной кислотой обнаружил, что ис-
следуемый материал изменил окраску сначала на корич-
невую, а затем на голубую, что позволило предположить 
полисахаридную, крахмалистую природу СВ и назвать его 
амилоидом (в пер. с лат. яз. – «крахмалоподобный»). Хотя 
в результате исследований XX в. (O. Hanssen, 1908 г.) по-
казано, что полисахариды составляют не более 4% массы 
амилоида, термины «амилоид» и «амилоидоз» закрепились, 
в том числе вследствие научного авторитета Р. Вирхова, ко-
торого в дальнейшем P. Schwartz сравнивал с Х. Колумбом, 
открывшим Америку, а не Индию. Однако на самом деле 
гораздо важнее то, что Р. Вирхов открыл принципиальное 
свойство амилоида – метахромазию, или свойство двой-
ного лучепреломления, и в этом смысле амилоид действи-
тельно напоминает крахмал [2, 3, 5].

Работы Р. Вирхова положили начало широкой дискуссии 
о природе амилоида среди исследователей. Термин «амило-
идная дегенерация» поддержал G. Budd, которому принад-
лежит первое наиболее подробное клиническое описание 
вторичного (AA)-амилоидоза у 5 больных разными форма-
ми туберкулеза. В своей монографии “On diseases of the liver” 
(1845 г.) он подробно описывает морфологию и клинические 
проявления амилоидоза печени, при этом замечает, что одно-
временно имеется более выраженное поражение почек, не-
смотря на то что в них амилоида обычно меньше по сравне-
нию с печенью. В 3-м издании своей монографии (1857 г.) он 
посвятил амилоидозу целую главу из 25 страниц, в которой 
подтвердил данные Р. Вирхова собственными гистохимиче-
скими исследованиями, при этом впервые указал на то, что 
амилоид имеет скорее альбуминоподобную природу [2, 3].

Однако многие исследователи по-прежнему настаивали 
на термине «сальная болезнь» (СБ). S. Wilks в 2 статьях (1856 
и 1865 гг.) представил 96 подробных наблюдений СБ, причем 
2 из них считают первым описанием первичного (AL)-ами-
лоидоза. На основе своих наблюдений S. Wilks и его спод-
вижники W. Marcet, J. Bristowe, J. Andrew, W. Dickinson 16 мая 
1871 г. издали отчет комитета по СБ, в котором доказывали 
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принадлежность амилоида к веществу сальной (липидной) 
природы, содержащему холестерин [2, 3].

В рассматриваемой дискуссии не обращено внимание 
на работы N. Friedreich, A. Kekulé, которые еще в 1859 г. по-
казали, что амилоид не только не относится к веществам 
липидной природы, но и не является целлюлозой или 
крахмалом. Изучая химические свойства амилоидных де-
позитов, они еще тогда установили их белковую природу. 
Тем не менее их исследования остались незамеченными и 
не повлияли на ход дискуссии. Кроме того, оставалось вне 
внимания и сделанное S. Wilks допущение возможности 
развития AL-амилоидоза [6].

Несмотря на то что S. Wilks описал 2 наблюдения ами-
лоидоза в качестве первичной болезни (1856, 1865 гг.), пред-
ставления о клиническом портрете больного амилоидозом 
во второй половине XIX в. основывались главным образом 
на работах Meckel (1853), утверждавшего, что амилоидоз 
обычно является второй болезнью [2, 3].

До 1920-х годов все исследования амилоидоза прово-
дили на аутопсийном материале, а прижизненная диагно-
стика стала возможной только в 1922 г. благодаря методу, 
предложенному H. Bennhold, который вводил краситель 
конго красный внутривенно и по клиренсу красителя с мо-
чой судил о степени его задержки в организме вследствие 
наличия амилоидоза. В настоящее время метод не приме-
няется, однако он дал возможность широкого изучения 
проблемы амилоидоза в условиях клиники внутренних бо-
лезней, в том числе в России (исследователями О.М. Вино-
градовой, В.В. Серовым, В.А. Варшавским, И.А. Шамовым, 
Н.А. Мухиным и др.), и открыть многообразие форм ами-
лоидоза [2, 3].

O. Lubarsch в 1929 г. выделил первичный амилоидоз в са-
мостоятельную форму и предложил следующие диагности-
ческие критерии, отличающие его от вторичного амилоидоза: 

1)  отсутствие предшествующего или сопутствующего 
заболевания;

2)  преимущественное поражение мезодермальной тка-
ни, непостоянство окрасочных реакций на амилоид 
(часто отрицательная проба с конго красным);

3)  склонность к образованию узловатых депозитов [2, 3].
По заключению О.М. Виноградовой (1980 г.)  [7], про-

анализировавшей литературу, посвященную проблеме 
амилоидоза за много лет, уже первые клинические обзоры, 
опубликованные в 1930-е годы, привлекли внимание меди-
цинской общественности к поразительному клинико-мор-
фологическому сходству амилоидоза при множественной 
миеломе и первичного амилоидоза. A. Magnus-Levy (1931 г.) 
наблюдал амилоидоз у 20% больных множественной мие-
ломой и высказал предположение о том, что амилоид син-
тезируется плазматическими клетками. K. Apitz (1940 г.) 
подтвердил данную гипотезу, обнаружив в костном мозге 
больных первичным амилоидозом увеличенное количе-
ство плазматических клеток [2, 3].

H. Reimann и соавт. (1935 г.) описали локальную опухо-
левидную форму амилоидоза, при которой отложения ами-
лоида в виде узлов поражали только одну систему, чаще 
всего респираторный тракт, мочевой пузырь, реже – дру-
гие органы. В 1949 г. D. Dahlin опубликовал свои 25-летние 
наблюдения больных амилоидозом, среди них 30 случаев 
вторичного амилоидоза, 7 –  первичного амилоидоза, 3 – 
старческого, 1 – опухолевидного амилоидоза [7].

В 1920–30-е годы описаны семейные формы амилоидо-
за. Наиболее подробное описание более частого нейропа-
тического варианта наследственного амилоидоза сделано в 
1952 г. C. Andrade. К 1970 г. он изучил 696 лиц из 173 семей, 

среди которых идентифицированы 284 больных семейным 
аутосомно-доминантным нейропатическим амилоидозом 
с преимущественным поражением нижних конечностей. 
Наряду с нейропатическим описано множество других 
вариантов наследственного амилоидоза – кардиопатиче-
ского, нефропатического, причем некоторые из них ха-
рактерны для определенных эндемичных зон, в частности 
португальский, датский, шведский, японский, финский и 
другие ареалы [2, 3, 7].

Предложены многочисленные классификации амило-
идоза, однако исчерпывающего объяснения многообра-
зию его форм они не давали. В 1968 г. изданы материалы 
1-го симпозиума по амилоидозу, состоявшегося 24–28 сен-
тября 1967 г. в университете г. Гронинген в Нидерландах [6]. 
В работе симпозиума и подготовке итоговых материалов 
участвовали ученые, внесшие существенный вклад в изуче-
ние амилоидоза, среди них C. Andrade, S. Battaglia, E. Calkins, 
A. Cohen, G. Glenner, T. Muckle, P. Schwartz, G. Teilum и др. 
Во вводной статье E. Letterer сравнил проблему амилоидоза 
с древней загадкой Сфинкса, изучением которой занима-
ются более полутора столетий, однако неизменно остается 
больше вопросов, чем ответов [6].

В 1969 г. совершен значительный прорыв в методоло-
гии изучения амилоида. Израильский ученый M. Pras и 
соавт. [8] показали, что белки из нерастворимого фибрил-
лярного амилоида могут быть выделены в растворимом 
виде, что дало возможность изучения химического состава 
амилоида. Уже в 1971 г. G. Glenner и соавт. [9, 10] получили 
подтверждение того, что амилоид при AL-амилоидозе об-
разован легкими цепями иммуноглобулинов, тем самым 
объяснив выявленную ранее Osserman (1964 г.) частую 
ассоциацию AL-амилоидоза с протеинурией Бенс-Джонса. 
В том же 1971 г. E. Benditt и соавт.  [11] показали, что при 
AA-амилоидозе амилоид образован другим белком, кото-
рый он назвал амилоидным А-белком. Впоследствии они 
нашли аналог данного белка в крови, названный сыворо-
точным амилоидным А-белком (Serum Amyloid A-protein  – 
SAA) [11].

Потребовалось еще около 30 лет, чтобы установить 
связь каждого варианта амилоидоза с преимущественной 
депозицией какого-либо одного белка-предшественника, 
специфичного для рассматриваемой формы амилоидо-
за  [12–24]. После этого принята современная классифика-
ция амилоидоза Всемирной организации здравоохранения 
(последняя редакция 2014 г. [25]), в основу которой положен 
принцип специфичности основного белка-предшественни-
ка амилоида (в настоящее время известно около 30 таких 
белков). Согласно данной классификации вначале приво-
дится тип амилоида, в аббревиатуре которого указывается 
известный белок-предшественник, а затем уже клинические 
формы амилоидоза с перечислением преимущественных 
органов-мишеней. Во всех названиях типов амилоида пер-
вой буквой является прописная буква А, означающая слово 
«амилоид», за которой следует обозначение конкретного фи-
бриллярного белка амилоида – А (амилоидный А-протеин), 
L (легкие цепи иммуноглобулинов), TTR (транстиретин), 
β2М (β2-микроглобулин), В (В-протеин), IAPP (островковый 
амилоидный полипептид). Используют также производ- 
ные наименования – иммуноглобулиновый (AL), транстире-
тиновый амилоидоз (ATTR) и др.

Современная классификация окончательно закрепила 
приоритетное значение белка-предшественника в возник-
новении и прогрессировании амилоидоза и, соответствен-
но, продолжила традицию объяснения амилоидогенеза 
через концепцию диспротеиноза, исходящую из концеп-
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ции дискразии жидкостей Рокитанского. В связи с этим 
диагностика амилоидоза предполагает не только выявле-
ние амилоида в биоптате ткани с помощью окраски конго 
красным с последующей микроскопией в поляризованном 
свете, но и определение типа амилоида иммуногистохи-
мическим методом с помощью антител к белкам-предше-
ственникам амилоида или методом протеомного анали-
за [26], а также стремление обнаружить предпосылки для 
появления такого аномального амилоидогенного белка 
в крови (выявление амилоидогенного клона плазмати-
ческих клеток, установление персистирующего характе-
ра хронического воспаления и его причин, обнаружение 
мутантных форм белка-предшественника). Концепция 
диспротеиноза доказала свою правоту в обосновании со-
временных эффективных подходов к лечению наиболее 
распространенных форм системного амилоидоза. Так, по 
нашим данным  [27], при АА-амилоидозе, обусловленном 
персистенцией активности хронических воспалительных 
заболеваний, применение эффективных методов лечения 
хронического воспаления позволило увеличить продол-
жительность жизни больных до 19 лет, что соответствует 
выживаемости больных с воспалительными заболевани-
ями, не осложненными амилоидозом. В структуре при-
чин АА-амилоидоза после появления антибиотиков доля 
нагноений снизилась с 61,7% в середине ХХ в. до 8,96% в 
настоящее время  [27]. С появлением современных анти-
цитокиновых препаратов стала резко уменьшаться доля 
АА-амилоидоза в структуре форм системного амилоидо-
за. Современная классификация окончательно обосновала 
связь AL-амилоидоза с плазмаклеточными дискразиями. 
Теперь применение методов антиклональной антиплазма-
цитарной терапии превратило указанную форму амилои-
доза из заболевания с абсолютно фатальным прогнозом на 
начало 1990-х годов в излечимое заболевание как мини-
мум у 50% больных [28].

Теория локального макрофагального СА
АА- и AL-типы амилоидоза характеризуются аномаль-

но высокими концентрациями белка-предшественника в 
крови, соответственно, это дает возможность таким бел-
кам проявлять себя в качестве очень активной субстанции, 
что вполне согласуется с концепцией диспротеиноза, а 
борьба с высокой концентрацией такого белка в крови дает 
существенный клинический эффект при лечении. Одна-
ко при других формах амилоидоза, например при наслед-
ственных, концентрация мутантного белка-предшествен-
ника остается нормальной, а тактика лечения только путем 
воздействия на такой белок оказывается недостаточной, 
предполагая наличие дополнительных механизмов амило-
идогенеза, нивелирующих роль белка-предшественника.

Так, в 1950–60-е годы G. Teilum [29] выдвинул концеп-
цию локального синтеза амилоида (СА) клетками ретику-
лоэндотелиальной системы. По его мнению, СА  предше-
ствует накопление пиронинофильных клеток, обладающих 
высоким синтетическим потенциалом. В следующую фазу 
данные клетки накапливали PAS-позитивный материал 
с  последующим выходом его из клеток в окружающую 
среду.

Наиболее веские аргументы в пользу рассматриваемой 
теории получены по итогам электронно-микроскопиче-
ских исследований. Так, В.В. Серов в 1974–1977 гг. демон-
стрировал СА купферовыми клетками печени, при этом 
«можно было видеть, как вакуоли, содержащие электрон-
но-плотное вещество, мигрируют из околоядерной зоны 
на периферию, подходят к плазмолемме и сливаются с ней. 

В результате в плазматической мембране клетки, на сто-
роне, обращенной к пространству Диссе, образуются инва-
гинаты, в которых появляются фибриллы амилоида (ФА). 
Создается впечатление непосредственной связи фибрилл 
с цитолеммой, поскольку целостность ее на дне инвагина-
тов проследить не удается» (рис. 1, 2) [30]. В последующем 
многие исследователи подтверждали приведенные данные, 
находили конгофильный материал со свойством двойного 
лучепреломления внутри макрофагов [31].

Уже в современный период результаты молекуляр-
но-биологических протеомных исследований показали, 
что в составе амилоида помимо основного белка-пред-
шественника и белков так называемой «амилоидной сиг-
натуры» (сывороточного амилоидного Р-компонента, 
аполипопротеина Е, аполипопротеина А4) содержатся ми-
норные фракции белков, помогающие понять эволюцию 
АФ в процессе ее складывания. При этом R. Gomes и со-
авт. (2012  г.) выяснили, что в составе транстиретинового 
амилоида содержатся шапероны HSР70, FKSP, CYPH, как 
допустимое свидетельство попытки макрофага восстано-
вить нормальную структуру транстиретина. Найден и дис-
баланс компонентов убиквитиновой протеасомы (UBX1↓, 
HSP70↑; BMH2↓, DUG1↑; SMT3↑), указывающий на то, что 
макрофаг, будучи не способным восстановить структуру 
транстиретина, осуществляет попытку также разрушить 
его до простейших олигопротеинов. По-видимому, приве-
денная «стратегия» макрофага также может оказаться не-
продуктивной, т.к. в итоге синтезируется амилоид [32, 33]. 
Для   объяснения фундаментальной роли макрофага име-
ются и другие, в том числе «термодинамические», аргумен-
ты, в частности: белок-предшественник амилоида, вступая 
в состав фибриллы, должен преодолеть определенный 
энергетический барьер прежде, чем утратит существен-
ную часть свободной энергии Гиббса в составе фибриллы 
(рис. 3) [34]. Для вступления в приведенную термодинами-
ческую трансформацию ей in vitro требуется катализатор, а 
in vivo – активный клеточный посредник.

Таким образом, амилоидоз в существенной части 
своего патогенеза является макрофагальной болезнью. 
Соответственно, поиск эффективных методов лечения 
амилоидоза предполагает не только воздействие на бе-

ФА

Рис. 1. Синтез ФА клетками 
селезенки. ×10 тыс.

Fig. 1. Synthesis of amyloid 
fibrils (AF) by spleen cells. 
×10 000.

ФА

ФА

ЭС

Рис. 2. Синтез ФА 
купферовскими 
клетками. ×10 тыс. ЭС – 
эндоплазматическая сеть.

Fig. 2. Synthesis of AF 
by Kupffer cells. ×10 000.
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лок-предшественник, но и стабилизацию механизмов бел-
кового гомеостаза в макрофаге. Такой подход обоснован в 
первую очередь пониманием роли механизмов аутофагии 
как главной основы белковых конформационных превра-
щений гомеостаза в макрофаге.

Заключение
История изучения амилоидоза к настоящему време-

ни подводит к пониманию того, что в развитии всех его 
форм ведущее значение имеет активная амилоидогенная 
форма белка-предшественника. На современном этапе 
знаний данное понимание согласуется со старым пред-
ставлением об амилоидозе как о белковой дискразии или 
диспротеинозе с циркуляцией в крови аномально высоких 
концентраций конформационно измененного белка-пред-

шественника. Такие формы амилоидоза (к ним относят-
ся в первую очередь АА- и AL-амилоидоз, диализный  
Aβ2M-амилоидоз) характеризуются более быстрыми тем-
пами прогрессирования и шире распространены.

Формы амилоидоза, главным образом наследственные, 
при которых концентрации белков-предшественников в 
крови остаются нормальными, отличаются менее суще-
ственной амилоидогенностью и более медленными темпа-
ми прогрессирования. В их патогенезе основное значение 
имеет макрофагальная дисфункция, наследующая концеп-
ции локального клеточного синтеза, сформулированная в 
середине ХХ в. Поиск воздействия на механизмы белкового 
гомеостаза в макрофаге следует рассматривать как наибо-
лее перспективное направление дальнейших исследований. 
Следовательно, менее перспективными можно считать по-
пытки растворения АФ, а реальная клиническая практика 
показывает, что у больных, достигших клинической ремис-
сии, АФ сохраняются в тканях в качестве вечного напоми-
нания о минувшей патологической драме.
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Координация реакции с прионным белком 

Свободная
энергия

Развернутая 
форма

PrP

4 ккал/моль

2 ккал/моль α-PrP

β-PrP

Рис. 3. Схематическая диаграмма свободной энергии 
в процессе конформационной перестройки белка-
предшественника на примере прионовых белков.
Fig. 3. Schematic free energy diagram during conformational 
rearrangement of the amyloid precursor protein illustrated 
by prion proteins.

Список сокращений
АФ – амилоидная фибрилла
СА – синтез амилоида
СБ – сальная болезнь
СВ – сальное вещество

ФА – фибрилла амилоида
AA-амилоидоз – вторичный амилоидоз
AL-амилоидоз – первичный амилоидоз
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