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Аннотация
Амилоидная кардиомиопатия – инфильтративное заболевание с крайне неблагоприятным прогнозом. В настоящее время появляются 
новые методы лечения, однако их действие направлено не на элиминацию имеющихся депозитов амилоида, а на предотвращение отло-
жения новых. Учитывая трудности диагностики заболевания на ранней стадии, зачастую пациенты попадают в поле зрения специалистов 
уже на далеко зашедшей стадии амилоидоза с терминальной сердечной недостаточностью. В подобных случаях эффективность назначе-
ния патогенетической терапии крайне низка, в связи с чем остро встает вопрос лечения продвинутой стадии заболевания. В статье об-
суждается возможность трансплантации сердца пациентам с амилоидной кардиомиопатией. Представлен клинический случай пациента 
с наследственным транстиретиновым амилоидозом, которому выполнена биатриальная ортотопическая трансплантация сердца.
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Abstract
Amyloid cardiomyopathy is an infiltrative disease with extremely adverse prognosis. New treatments are now emerging, however they are not 
aimed at eliminating the existing deposits of amyloid, but at preventing new ones. Given the difficulties of diagnosing the disease at an early 
stage, patients often end up in the hospital with advanced heart failure. In such cases, the efficacy of a pathogenic therapy is extremely low, 
which makes the treatment of an advanced stage of the disease very important. The article discusses the possibility of heart transplantation 
for patients with amyloid cardiomyopathy. A clinical case of a patient with hereditary transthyretin amyloidosis who was performed biatric 
orthotopic heart transplantation is presented. 
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Введение
Амилоидная кардиомиопатия (АКМП)  – инфильтра-

тивное заболевание с крайне неблагоприятным прогно-
зом [1]. Несмотря на системность поражения органов при 
амилоидозе, именно поражение сердца обусловливает не-
благоприятный прогноз и зачастую ассоциируется с ожи-
данием скорого фатального исхода вне зависимости от 
типа амилоидоза [2].

В настоящее время появляются новые перспективные 
методы лечения АКМП, белком-предшественником кото-
рой является транстиретин (ATTR-АКМП): селективные 
стабилизаторы транстиретина [3, 4], препараты на основе 
РНК-интерференции [5]. Однако стоит отметить, что весь 
существующий спектр специфических препаратов направ-
лен на предотвращение прогрессирования заболевания и 
никак не влияет на уже имеющиеся депозиты амилоида в 
тканях органов. В связи с этим остро встает вопрос ранней 
диагностики заболевания и лечения продвинутой стадии 
заболевания. 

К сожалению, многие пациенты попадают в поле зре-
ния специалистов уже на далеко зашедшей стадии с терми-
нальной сердечной недостаточностью (СН), когда эффек-
тивность патогенетического лечения оказывается крайне 
низкой  [6]. В  подобных случаях применение в качестве 
долгосрочной терапии устройств механической поддерж-
ки левого желудочка (ЛЖ) из-за малого объема полости 
ЛЖ ограничено и единственной опцией терапевтической 
стратегии остается трансплантация сердца [7].

В мировой практике существуют противоречивые мне-
ния относительно трансплантации сердца у пациентов с 
АКМП. В ранних исследованиях амилоидоз рассматривал-

ся как противопоказание вследствие гипотезы о возмож-
ности поражения амилоидом уже и донорского сердца [8]. 
При анализе данных 24 центров у 10 пациентов диагности-
рован амилоидоз сердца после трансплантации по данным 
гистологического исследования биоптатов сердец реципи-
ентов. При последующем наблюдении у 4 из 10 пациентов 
диагностировано амилоидное поражение аллотрансплан-
тата, у двоих – бессимптомное [8]. В настоящее время на-
значение в послеоперационном периоде препаратов, замед-
ляющих амилоидогенез, позволяет решить эту проблему. 

Другим существенным ограничением является про-
блема дефицита донорских органов, что в совокупности с 
худшим прогнозом пациентов с АКМП делает этот подход 
спорным. Так, например, Испанский регистр по трансплан-
тации сердца включает 25 пациентов с АКМП. Выживае-
мость пациентов с АКМП сердца после трансплантации 
сопоставима с выживаемостью пациентов без амилоидоза 
в ранние сроки, однако уже через 5 лет она значимо сни-
жается (46% против 78%; p<0,02) – как правило, вследствие 
прогрессирования системных проявлений [9]. В большин-
стве случаев летальные исходы отмечались у пациентов с 
амилоидозом легких цепей (AL-амилоидозом) в эпоху до 
появления эффективной специфической терапии. 

В 2024 г. клиникой Мэйо опубликованы результаты на-
блюдения пациентов с АКМП, перенесших транспланта-
цию сердца за период с 1 января 2007 по 31 декабря 2020 г. 
(n=55). Выживаемость пациентов оказалась сопоставима 
с выживаемостью пациентов без амилоидоза, перенесших 
трансплантацию сердца за аналогичный период (n=1436). 
Так, в когорте пациентов с АКМП выживаемость через 1, 
3, 5, 10 лет составила 96,4, 90,8, 84,3, 64,4% соответственно. 
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В когорте пациентов без амилоидоза – 92,9, 88,0, 83,8, 67,7%. 
Статистически значимых различий не получено (55 vs 1436; 
p=0,816). Худшая выживаемость пациентов с AL-амилои-
дозом нивелирована применением комбинированной вы-
сокодозовой химиотерапии [10]. 

Таким образом, трансплантация сердца у пациентов с 
АКМП с появлением препаратов, замедляющих амилои-
догенез, является перспективным направлением. В связи с 
этим нам представляется интересным описать клинический 
случай наблюдения пациента после ортотопической транс-
плантации сердца с диагнозом наследственного транс- 
тиретинового амилоидоза. 

Клинический случай
Пациент Б., 61 год. Заболевание манифестировало в 

2018 г. в виде нарушений ритма сердца: пароксизмальной 
тахисистолической формы фибрилляции предсердий. 
С  этого же времени стала беспокоить одышка при физи-
ческих нагрузках, появились отеки нижних конечностей. 
Медикаментозная антиаритмическая терапия эффекта не 
имела, в последующем наблюдался синдром тахикардии- 
брадикардии, потребовавший имплантации постоянной 
системы электрокардиостимуляции. 

Неоднократно госпитализировался в стационар в связи 
с явлениями декомпенсации СН. В 2019 г. по данным эхо-
кардиографии (ЭхоКГ) обращали на себя внимание утол-
щение межжелудочковой перегородки (МЖП) до 28 мм, 
нарушения диастолической функции по рестриктивному 
типу. Выставлен диагноз гипертрофической кардиомиопа-
тии. Несмотря на проводимую терапию, состояние продол-
жало ухудшаться, и в 2020 г. на фоне очередного эпизода 
декомпенсации СН у пациента развивается кардиогенный 
шок. В экстренном порядке в апреле 2020 г. в ФГБУ «НМИЦ 
ТИО им. акад. В.И. Шумакова» пациенту выполнена би- 
атриальная ортотопическая трансплантация сердца. По на-
стоящее время регулярно проходит ежегодное обследова-
ние. Таким образом, наиболее вероятно, у пациента имела 
место АКМП, протекавшая по гипертрофическому фено-
типу, в связи с чем в дальнейшем выполнена трансплан-
тация сердца. Проведено гистологическое исследование 
биоптатов сердца реципиента – выявлены глыбки амилои-
да, однако типирование амилоида не проводилось. 

В 2021 г. отметил появление и постепенное нарастание 
«мурашек», покалывания, жжения, онемения в стопах, а 
затем и в кистях. С 2022 г. возникла слабость в ногах, по-
явились трудности при ходьбе, вплоть до потребности в 
дополнительной односторонней опоре. Через год наруши-
лась мелкая моторика в кистях (трудности при застеги-
вании пуговиц, пересчитывании монет), в них появилась 
мышечная слабость. Пациент неоднократно консультиро-
ван неврологами, диагностирована сенсомоторная дис-
тальная полинейропатия верхних и нижних конечностей 
неуточненного генеза. В качестве лечения использовалась 
нейрометаболическая и противоболевая терапия. Однако 
явления полинейропатии продолжили прогрессировать. 
С  2024  г. присоединилась клиника поражения вегетатив-
ной нервной системы в виде атонии мочевого пузыря, ор-
тостатической гипотензии с синкопальными эпизодами. 
У пациента также наблюдается клиника поражения желу-
дочно-кишечного тракта: за время болезни масса тела сни-
зилась на 30 кг, с 2024 г. присоединилось частое ощущение 
тошноты. Запоры пациента беспокоят около 10 лет, однако 
этому не придавалось особого значения.

Осенью 2024 г. выполнено молекулярно-генетическое 
исследование: методом прямого секвенирования всей 

кодирующей последовательности нуклеотидов в экзо-
не 2 гена TTR выявлен патогенный вариант  – с.157Т>С 
(p.(Phe53Leu), р. F53L) в гетерозиготном состоянии. В свя-
зи с выявленной мутацией направлен в Экспертный центр 
по амилоидозу сердца ФГБУ «НМИЦК им. акад. Е.И. Чазо-
ва» для уточнения степени вовлечения донорского сердца 
в амилоидный процесс. Пациент обследован согласно су-
ществующему алгоритму каскадной диагностики ATTR-
АКМП. Анамнез представлен на рис. 1.

Следует отметить, что семейный анамнез по линии 
матери по кардиомиопатиям, хронической СН, невроло-
гическим заболеваниям, внезапной сердечной смерти не 
отягощен, а со стороны отца семейный анамнез собрать не 
удалось. 

При поступлении  – состояние средней степени тяже-
сти. Объективно признаков декомпенсации хронической 
СН не выявлено. 

В лабораторных анализах отмечалось повышение кон-
центрации N-концевого натрийуретического пропептида 
до 1003 пг/мл, тропонина – до 38,53 пг/мл.

На электрокардиограмме (ЭКГ)  – синусовая тахикар-
дия с частотой сердечных сокращений 95 уд/мин (рис. 2). 

Выполнена ЭхоКГ, по результатам которой утолщения 
стенок донорского сердца не выявлено (толщина МЖП 
и задней стенки ЛЖ 9 мм), глобальная сократимость ЛЖ 
удовлетворительная. Расширение полостей предсердий. 
Нарушение диастолической функции по 1-му типу. При-
знаков отторжения трансплантата не выявлено. По дан-
ным speckle-tracking ЭхоКГ  – глобальная продольная де-
формация снижена (-15%), сегментарное распределение не 
типично для амилоидоза (рис. 3).

Выполнена магнитно-резонансная томография (МРТ) 
сердца и магистральных сосудов  – визуализируется де-
формация левого предсердия – ЛП (состояние после орто-
топической трансплантации сердца). Стенка ЛП утолщена 
до 4 мм в верхних отделах на уровне устьев легочных вен 
(рис.  4). ЛЖ небольших размеров: конечно-диастоличе-
ский объем ЛЖ – 72,4 мл/м2 (N 103–192 мл), индекс конеч-
но-диастолического объема ЛЖ – 32 мл/м2 (N 49–97 мл/м2). 
Правое предсердие (ПП) расширено: поперечный размер 
ПП – 56 мм. Данных за гипертрофию миокарда желудочков 
не получено. Грудная аорта имеет ровные контуры, отмеча-
ется однородный сигнал от кровотока в ее просвете. Ветви 
легочной артерии расширены.

При кино-МРТ нарушение локальной сократимости 
миокарда желудочков не выявлено. Глобальная сократи-
мость несколько снижена: фракция выброса ЛЖ ~51%.

Проведена МРТ сердца с контрастированием. После 
введения контрастного препарата данных за его патоло-
гическое накопление миокардом желудочков не получено. 
Отмечается накопление контрастного препарата в утол-
щенной стенке верхних отделах ЛП (в остаточной части 
предсердия реципиента) в сравнении с частью предсердия 
(трансплантированной части) на уровне атриовентрику-
лярного кольца (рис. 5). Тромбы в камерах сердца не вы-
явлены. 

Заключение: состояние после ортотопической транс-
плантации сердца от 2020 г. Деформация ЛП (постопера-
ционные изменения), небольшое утолщение стенки ЛП в 
верхних отделах с накоплением контрастного препарата 
(в остаточной части предсердия реципиента). Накопление 
контрастного препарата в ЛП – неопределенного характе-
ра: с учетом клинико-лабораторных данных может соот-
ветствовать амилоидной инфильтрации, а также нельзя 
исключить накопление контраста в фиброзно изменен-
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ном миокарде ЛП постоперационного генеза. Данных за 
очаговое поражение трансплантированных желудочков 
сердца не получено. Расширение ПП. Умеренное снижение 
сократимости миокарда ЛЖ. Расширение ветвей легочной  
артерии.

По данным радиоизотопного исследования с технеция 
пирофосфатом (99mTc-PYP) соотношение накопления радио- 
фармпрепарата (РФП) в миокарде относительно контрала-
теральной зоны (H/Cl) составило <1. При оценке сцинти-
грамм в режиме однофотонной эмиссионной компьютерной 
томографии (ОЭКТ/КТ) визуализируется пул крови левого 
и правого желудочка, накопление РФП в стенках левого и 
правого желудочка не визуализируется. Полуколичествен-
ная оценка по данным ОЭКТ – Grade 0 (рис. 6, 7).

По данным МРТ сердца с контрастированием обра-
щает на себя внимание накопление гадолиния, характер-
ное для амилоидоза, в области собственных предсердий, 
в донорском сердце признаков накопления контрастно-
го препарата на момент исследования нет. По данным 
ЭхоКГ признаков утолщения МЖП, задней стенки ЛЖ 
нет, по данным спекл-трекинг ЭхоКГ паттерн не типичен. 
По  данным сцинтиграфии миокарда с пирофосфатным 
комплексом также накопления РФП не выявлено. Отмеча-
ется повышение маркеров повреждения миокарда, СН, что 
может являться следствием трансплантации сердца в от-
даленные сроки. Выполнена эндомиокардиальная биопсия 
донорского сердца, при гистологическом исследовании 
амилоида не выявлено. В  настоящее время убедительных 

Перебои в работе сердца, на ЭКГ 
персистирующая форма ФП, 
брадикардия. Имплантирован ЭКС.

Нарастание явлений ОДСН, 
кардиогенный шок

Ощущение мурашек в стопах, 
затем кистях. 

Диагноз «полинейропатия»

Запоры. 
Снижение массы тела на 30 кг. 

Генетический анализ: 
в экзоне 2 гена TTR выявлен 

патогенный вариант с.157Т>С 
(p.(Phe53Leu), р. F53L), 

в гетерозиготном состоянии

Массивные отеки нижних 
конечностей. ЭхоКГ: гипертрофия 

миокарда ЛЖ до 2,8 см, рестрикция. 
Диагноз: ГКМП

Ортотопическая трансплантация 
сердца

Снижение силы в ногах, 
изменение походки

2018

2019

04.2020

07.04.2020

11.2021

2022
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Рис. 1. Анамнез заболевания пациента Б.
Примечание. ЭКС – электрокардиостимулятор, ОДСН – острая декомпенсация СН, ФП – фибрилляция предсердий,  
ГКМП – гипертрофическая кардиомиопатия.
Fig. 1. Patient B.’s medical history.

Рис. 2. ЭКГ пациента Б.
Fig. 2. Patient B.’s ECG.
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Рис. 3. Параметры деформации миокарда пациента Б.
Fig. 3. Patient B.’s myocardial deformation parameters.
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данных за вовлечение донорского сердца в амилоидный 
 процесс нет.

Таким образом, на первое место в клинической картине 
выступает тяжело инвалидизирующий синдром прогрес-
сирующей полинейропатии, значимо ухудшающий каче-
ство жизни пациента. 

В неврологическом статусе у пациента присутствует 
вялый тетрапарез со снижением силы (измерялась по шкале 
MRC, Medical Research Council, где 0 – полное отсутствие дви-
жения; 1 – только минимально заметное сокращение мышцы; 
2  – движение, осуществляемое тестируемой мышцей, воз-
можно только при устранении силы тяжести; 3 – движение, 
осуществляемое тестируемой мышцей, возможно против 
силы тяжести; 4 – мышечная сила снижена, но движение про-
тив сопротивления возможно; 5 – сила мышцы не снижена): 
в проксимальных отделах рук – до 4 баллов, в проксималь-
ных отделах ног – до 3 баллов, в дистальных отделах рук – до 
3 баллов, в дистальных отделах ног – до 1 балла. Отмечается 
полное выпадение глубоких рефлексов в ногах и стилоради-
альных рефлексов, снижение глубоких рефлексов, вызывае-
мых с проксимальных отделов рук. Поверхностная чувстви-
тельность нарушена в руках и ногах по полиневритическому 
типу, преимущественно в стопах, где выявляется аналгезия. 
Глубокая чувствительность (суставно-мышечное чувство и 
вибрационная чувствительность) умеренно нарушена в но-
гах. В пробе Ромберга не стоит из-за слабости в ногах и неу-
стойчивости. На носки и пятки не встает. С положения сидя 
на стуле встает при помощи рук. Пациент передвигается на 
расстояние до 50 м с односторонней опорой, на более дальние 
расстояния использует ходунки или инвалидное кресло.

По данным электронейромиографии (сентябрь 2024 г.) 
выявляются нейрофизиологические признаки грубого 
сенсомоторного неврального поражения длинных нервов 
верхних и нижних конечностей (более грубо в нижних ко-
нечностях) первично аксонального характера (рис. 8).

Кроме поражения сердечно-сосудистой системы и 
периферической нервной системы, у пациента имеются 
признаки вовлечения вегетативной нервной системы (ор-
тостатическая гипотензия, атония мочевого пузыря, запо-
ры), признаки системности в виде поражения желудочно- 

a b

Рис. 4. МРТ сердца. Кино-последовательность: 
а – двухкамерная длинная ось сердца, конечно-
диастолическая фаза; b – четырехкамерная ось сердца, 
конечно-систолическая фаза. Стрелками указано 
деформированное ЛП с утолщенной стенкой.

Fig. 4. Cardiac MRI. Cine-MRI sequence: a – two-chamber 
long axis of the heart, end-diastolic phase; b – four-chamber 
axis of the heart, end-systolic phase. The arrows indicate 
a deformed LA with a thickened wall.

a b

Рис. 5. МРТ сердца с контрастным усилением. 
Последовательность с отсроченным контрастированием: 
а – длинная ось сердца; b – четырехкамерная ось сердца. 
Белыми стрелками указано накопление контрастного 
препарата в верхних отделах ЛП (в остаточной части 
предсердия реципиента). Красными стрелками указано 
отсутствие накопление в миокарде ЛП нижних 
отделов на уровне атриовентрикулярного кольца 
(трансплантированной части).

Fig. 5. Contrast-enhanced cardiac MRI. Sequence with 
delayed contrast enhancement: a – long axis of the heart; 
b – four-chamber axis of the heart. The white arrows indicate 
the contrast agent uptake in the upper parts of the LA (in 
the residual part of the recipient’s atrium). The red arrows 
indicate the absence of uptake in the myocardium of the 
lower parts of the LA at the level of the atrioventricular ring 
(transplanted part).
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SD: 8.4
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SD: 9.4
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Рис. 6. Сцинтиграмма 
пациента Б. в режиме 
планарного исследования.
Fig. 6. Patient B.’s 
scintigram in planar 
imaging mode.

Рис. 7. Сцинтиграмма пациента Б. в режиме ОЭКТ/КТ.
Fig. 7. Patient B.’s scintigram in SPECT mode.
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кишечного тракта (увеличение жесткости печени по дан-
ным эластографии, тошнота, потеря массы тела более 30 кг).

В связи с наличием патогенной мутации в гене тран-
стиретина обследованы близкие родственники пациента: 
мать, единоутробный брат, племянник. Мутаций у обсле-
дованных родных не выявлено.

Обсуждение
Данный клинический пример демонстрирует возмож-

ность трансплантации сердца у пациентов с АКМП. Несо-
мненно, такие пациенты требуют более тщательного скри-
нинга, в особенности при наличии гипертрофического 
или смешанного фенотипа, а также персонализированного 

Рис. 8. Данные электронейромиографии пациента Б.
Fig. 8. Patient B.’s electroneuromyography data.
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подхода к отбору кандидатов. Существуют ограничения в 
виде системного поражения органов, в особенности при 
AL-амилоидозе. Однако в настоящее время применение 
новых методов лечения с достижением гематологической 
ремиссии, проведение трансплантации стволовых клеток 
позволяют нивелировать эти ограничения. 

Нельзя не подчеркнуть важность междисциплинарно-
го взаимодействия врачей-специалистов. В данном случае 
появление неврологической симптоматики стало ключом к 
правильному диагнозу пациента. 

В случае пациентов с ATTR-АКМП наибольшую важ-
ность после трансплантации приобретает вопрос о назна-
чении селективного стабилизатора транстиретина – тафа-
мидиса [11]. В настоящее время в зависимости от наличия/
отсутствия поражения основным патологическим процес-
сом сердца назначаются разные дозы этого препарата. 

Наш пациент имеет патогенную мутацию в гене тран-
стиретина, в связи с чем в печени синтезируется мутант-
ный нестабильный белок  – транстиретин, распад которо-
го приводит к формированию и отложению амилоидных 
фибрилл  [12]. Решение о рекомендуемой дозе препарата 
основано на следующих соображениях. На момент обследо-
вания признаков поражения донорского сердца амилоидо-
зом не выявлено, поэтому, учитывая преобладание клиники 
полинейропатии, назначен тафамидис в дозе 20 мг/сут. 

С другой стороны, есть понимание, что основное звено 
патогенеза по-прежнему не устранено, в связи с чем отложе-
ние амилоида в донорском сердце – вопрос времени. В ми-
ровой практике вопрос профилактического назначения 
тафамидиса в дозе 61 мг не изучался, в связи с этим назна-
чение такой дозы не является обоснованным. Пациенту ре-
комендовано прохождение регулярного обследования в от-
ношении амилоидоза сердца для своевременного принятия 
решения об увеличении суточной дозы тафамидиса до 61 мг. 

Заключение
Пациентам с далеко зашедшей стадией АКМП, терми-

нальной СН может быть рассмотрена трансплантация серд-
ца с учетом персонализированного подхода. Как показыва-
ет представленный клинический случай, трансплантант 
сердца после операции пациенту с семейной АКМП может 
функционировать достаточно эффективно. Тем не менее, 
когда в основе заболевания лежит генетический дефект, 
основной патологический процесс продолжает прогресси-
ровать. В представленном нами случае это реализовалось в 
присоединении неврологической симптоматики в виде дис-
тальной симметричной сенсомоторной полинейропатии.

Продемонстрировано отсроченное установление кор-
ректного диагноза пациенту. На момент выполнения 
трансплантации сердца по поводу АКМП в стране от-
сутствовала возможность выполнения соответствующих 
генетических тестов. Только через несколько лет, когда 
стала прогрессировать неврологическая симптоматика, 
проведено сопоставление всех имеющихся системных про-
явлений. Применен алгоритм отбора пациентов на генети-
ческих скрининг ТТР-САП по системе «красных флагов»: 
прогрессирующая полинейропатия в сочетании с кардио-
миопатией. Только на этом этапе диагноз наследственно-
го амилоидоза установлен, и назначена патогенетическая 
терапия. Как показывает представленный клинический 
случай, трансплантация сердца продлила пациенту жизнь 
и обеспечила ее лучшее качество. Требуются дальнейшие 
исследования для детального изучения данного вопроса. 
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AL-амилоидоз – амилоидоз легких цепей 
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