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Основные положения
• Представлен обзор актуальных литературных данных, которые посвящены последним из-

менениям в эпидемиологии и особенностям транстиретинового амилоидоза. В обзоре освещены 
факторы, повышающие вероятность наличия у пациента данного заболевания, акцентировано 
внимание на группе больных высокого риска, а также представлены проблемы неинвазивного 
диагностического ведения лиц с амилоидозом сердца в клинической практике. 

ТРАНСТИРЕТИНОВАЯ (ATTR) АМИЛОИДНАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ 
В НАШИ ДНИ. РАСПРОСТРАНЕННОЕ ЗАБОЛЕВАНИЕ 

С ОТКРЫТЫМИ ПРОБЛЕМАМИ

Резюме

Транстиретиновая (ATTR) амилоидная кардиомиопатия – тяжелое инфиль-
тративное заболевание сердца с формированием сердечной недостаточности 
(СН), как правило, с сохранной и умеренно сниженной фракцией выброса 
левого желудочка, с рестриктивным и ложногипертрофическим фенотипом, 
негативно влияющее на прогноз и качество жизни пациентов. В отсутствие 
своевременной специфической терапии медиана выживаемости приближена 
к 2–3,5 годам для разных форм ATTR-амилоидоза. Достижения в области не-
инвазивной визуализации сердца, доступность генетического тестирования, 
выделение групп пациентов высокого риска амилоидной кардиомиопатии, 
появление новых методов специфического лечения хоть и привели к увели-
чению выявляемости заболевания, однако уже на ее поздних стадиях (ког-
да представлены развернутая картина СН и выраженное утолщение стенок 
сердца), что отрицательно сказывается на прогнозе больных. Междисципли-
нарный подход, настороженность и своевременная диагностика имеют реша-
ющее значение как для ATTR-амилоидоза, так и для проблемы СН в целом. 
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TRANSTIRETINIC (ATTR) AMYLOID CARDIOMYOPATHY NOWADAYS. 
A COMMON DISEASE WITH OPEN PROBLEMS

D.P. Golubovskaya, T.B. Pecherina, O.L. Barbarash

Highlights
• The article presents a review of literature data devoted to the latest changes in the epidemiology and 

features of transthyretin (ATTR) amyloidosis. The review highlights factors that increase the likelihood 
of a patient having this disease, emphasizing the group of high-risk patients, and discusses issues of non-
invasive diagnostic management of a patient with cardiac amyloidosis in clinical practice.

Abstract
Transthyretin (ATTR) amyloid cardiomyopathy is a severe infiltrative heart disease 
that followed by heart failure (HF) with a preserved and moderately reduced left 
ventricular ejection fraction and a restrictive phenotype. It negatively affects 
the prognosis and quality of life of patients. In the absence of timely treatment, 
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the median survival is 2–3.5 years for different forms of ATTR amyloidosis. Advances 
in noninvasive cardiac imaging, availability of genetic testing, identification of 
«high risk» groups of patients with amyloid cardiomyopathy, and the emergence 
of new methods of treatment have increased the detection rate of the disease, but 
only at its later stages (when a patient suffers from heart failure and pronounced 
hypertrophic cardiomyopathy), which negatively affects the prognosis of patients. 
Therefore, an interdisciplinary approach, vigilance, and timely diagnostics are 
crucial for both ATTR amyloidosis and the problem of heart failure in general.

Keywords Transthyretin amyloid cardiomyopathy • Amyloidosis • Heart failure with 
preserved ejection fraction • Scintigraphy

Received: 08.05.2024; received in revised form: 10.06.2024; accepted: 21.07.2024

Введение
Амилоидоз относится к группе инфильтра-

тивных заболеваний, при которых происходит 
внеклеточное отложение патологического нера-
створимого гликопротеида (амилоида) в различ-
ных органах и тканях [1]. На сегодняшний день 
известно 36 таких белков-предшественников, ко-
торые имеют разную тропность к органам [2]. От 
того, в каких органах откладывается амилоид, бу-
дет зависеть выраженность и разнообразие кли-
нической картины заболевания [3]. Несмотря на 
гетерогенность патологии, наличие и тяжесть по-
ражения сердца является ведущим предиктором 
смертности у пациентов с амилоидозом [4]. Уста-
новлено, что около 95% всех случаев амилоидной 
кардиомиопатии (КМП) приходится на два типа: 
AL-амилоидоз (амилоидоз легких цепей иммуно-
глобулинов) и АТТR-амилоидоз (транстиретино-
вый амилоидоз) [5]. В отсутствие специфической 
терапии медиана выживаемости приближена к 
2–3,5 годам для разных форм ATTR-амилоидоза и 
составляет менее года для AL-амилоидоза [3, 6].

Данная обзорная статья посвящена ATTR-КМП, 
которая до недавнего времени имела небольшую 
распространенность, однако за последние несколь-
ко лет стала привлекать значительное внимание по 
следующим причинам: 

• появление новых методов специфического 
лечения, часть из которых уже доказали эффек-
тивность в снижении смертности и улучшении 
прогноза [7]. В Российской Федерации с 2017 г. ис-
пользуется препарат тафамидис (селективный ста-
билизатор транстиретина);

• достижения в области визуализации сердца, 

которые позволили обойти стороной менее безо-
пасную и технически сложную инвазивную диа-
гностическую процедуру – эндомиокардиальную 
биопсию. К основным достижениям относятся 
эхокардиография (ЭхоКГ) с использованием тех-
нологии Speckle Tracking [8], магнитно-резонанс-
ная томография (МРТ) миокарда с контрастным 
усилением гадолинием, сцинтиграфия миокарда с 
остеотропными радиофармацевтическими препа-
ратами (ОРФП) (в РФ это пирофосфат технеция, 
или 99mTc-PYP) [6]. Ввиду высокой чувствительно-
сти и специфичности данные методы заняли при-
оритетные позиции в диагностическом алгоритме. 
В итоге это сокращает время, затраченное на по-
становку диагноза;

• доступность генетического тестирования – в 
результате ATTRm (мутантная, или наследствен-
но обусловленная форма транстиретинового 
амилоидоза) приобрела еще большее значение с 
увеличением распространенности определенных 
мутаций;

• проведение скрининга на наличие монокло-
нальных белков в сыворотки крови и мочи (элек-
трофорез с иммунофиксацией) с целью исключения 
AL-амилоидоза [6]. Одновременное проведение 
диагностических тестов в пользу ATTR- и AL-КМП 
позволяет быстрее определить диагноз и назначить 
специфическое лечение; 

• определена высокая частота встречаемости 
ATTR-КМП у пациентов со стенозами аортально-
го клапана, с фенотипом гипертрофической КМП, 
сердечной недостаточностью с сохраненной фрак-
цией выброса (СНсФВ). Многие авторы выделяют 
таких пациентов в группы высокого риска амило-

Список сокращений
КМП
ЛЖ
МРТ
ОРФП

–
–
–
–

кардиомиопатия
левый желудочек
магнитно-резонансная томография
остеотропные радиофармацевтические 
препараты

СН
СНсФВ

ЭКГ
ЭхоКГ

–
–

–
–

сердечная недостаточность
сердечная недостаточность 
с сохранной фракцией выброса
электрокардиография
эхокардиография
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идной КМП, что предполагает проведение скри-
нинга на амилоидоз у этих пациентов.

Активный рост интереса врачей разных специ-
альностей к ATTR-амилоидозу ввиду последних 
изменений в диагностике и лечении хоть и привел 
к увеличению выявляемости заболевания, однако 
уже на ее поздних стадиях, что отрицательно ска-
зывается на прогнозе больных [7]. Поэтому ранняя 
диагностика заболевания имеет решающее значе-
ние. Усовершенствованный опыт ведения пациен-
тов с сердечным амилоидозом может послужить 
моделью для изучения СНсФВ в целом.

Эпидемиология амилоидоза
Исторически амилоидоз относился к орфанным 

заболеваниям, поражающим 0,5 на 100 тыс. чело-
век. Однако успехи в области неинвазивной диа-
гностики (безбиопсийный подход) и разработка 
специфических методов лечения способствовали 
активному проведению скрининга населения, на-
правленного на раннюю диагностику заболевания. 
В результате ATTR-амилоидоз стали выявлять зна-
чительно чаще [9, 10]. 

По последним данным программы медицин-
ского страхования Medicare, в США в период с 
2000 по 2012 г. уровень заболеваемости амилоидо-
зом сердца (ATTR- и AL-амилоидоз) составил 17 
на 100 тыс. человек [11]. В Великобритании рас-
пространенность системного амилоидоза к 2008 г. 
составила 0,8 на 100 тыс. человек [12] с постоян-
ным увеличением числа новых случаев [13]. Так, 
по результатам базы данных Национального цен-
тра амилоидоза (Лондон), с 1987 по 2009 г. частота 
случаев постановки диагноза увеличилась на 3%, 
с 2016 по 2020 г. – на 25% [13]. В Швеции с 2006 
по 2018 г. наблюдается неуклонный рост заболева-
емости ATTR-амилоидоза – с 1,5 до 5 на 100 тыс. 
человек [14]. В Дании, по данным национально-
го регистра, за 20 лет (1998–2017 гг.) показатель 
заболеваемости амилоидозом сердца изменился 
с 0,88 до 3,56 на 100 тыс. человек [15]. Похожие 
изменения зарегистрированы среди населения 
Италии [16]. В РФ в настоящее время отсутствуют 
официальные статистические данные о распро-
страненности амилоидоза, однако по результатам 
регистровых исследований, выполненных специа-
листами ГБУЗ «ГКБ имени В.М. Буянова ДЗМ», в 
2019 г. частота диагностически подтвержденных 
случаев амилоидоза составила 53 на 100 тыс. че-
ловек [17]. Таким образом, прослеживается тен-
денция увеличения распространенности ATTR-а-
милоидоза, при этом неясно, какие именно па-
циенты (с генетическими и фенотипическими 
особенностями, с наличием факторов, повыша-
ющих вероятность ATTR-амилоидоза) составля-
ют данную статистику. Результаты крупнейшего 
в мире многоцентрового исследования THAOS 

(Transthyretin Amyloidosis Outcomes Survey), в ко-
торое были включены пациенты с ATTR-амилои-
дозом (дикий и наследственный типы) из 17 стран, 
улучшили понимание течения заболевания путем 
его изучения авторами на большой гетерогенной 
популяции пациентов [18]. В результате были 
продемонстрированы демографические, клини-
ческие и генетические особенности пациентов с 
ATTR-амилоидозом, что в дальнейшем позволило 
повысить настороженность в отношении данного 
заболевания и тем самым улучшить раннюю диа-
гностику [18].

Основные типы амилоидоза сердца
Амилоидоз сердца, или амилоидная КМП, мо-

жет носить локальный характер, например при 
AANF-амилоидозе (предсердный амилоидоз), а 
также быть частью системного (генерализованного) 
процесса при таких амилоидозах, как ATTR-амило-
идоз, который бывает наследственного (ATTRm) и 
дикого (ATTRwt) типов, AL-амилоидоз, АА-амило-
идоз (реактивный), А-b2М-амилоидоз (диализный) 
и ААроАI-амилоидоз (обусловленный мутацией в 
генах белка аполипротеина А I) [3] (таблица).

ATTRwt характеризуется возрастными измене-
ниями транстиретина (сывороточный белок-пере-
носчик тироксина и ретинола, который синтезиру-
ется в печени), в то время как ATTRm вызван му-
тациями в гене самого белка (известно более 140 
мутаций) [6]. В результате в обоих случаях проис-
ходит дестабилизация белка и образование моно-
меров, которые обладают амилоидогенностью. 

В отличие от ATTR-амилоидоза при AL-амило-
идозе источником амилоида является патологиче-
ский клон плазматических клеток костного мозга, 
продуцирующий моноклональные легкие цепи 
гамма-иммуноглобулинов [6]. Этот патологический 
процесс встречается при миеломной болезни и ха-
рактеризуется более молниеносным течением [3, 6]. 
Особенностью AL- и АТТR-КМП является тяжелая, 
агрессивно протекающая СН, как правило с сохран-
ной фракцией выброса, по рестриктивному типу, 
рефрактерная к стандартной терапии [19], с нару-
шениями ритма и проводимости сердца. СН, ассо-
циированная с ATTR-КМП, связана с более высокой 
смертностью и плохим прогнозом по сравнению с 
другими ее частыми причинами: дилатационной, 
гипертрофической и ишемической КМП, пороками 
сердца, гипертонической болезнью [20].

AA-амилоидоз (вторичный/реактивный амило-
идоз) развивается в результате длительно текущих 
воспалительных процессов в организме (аутоим-
мунные процессы по типу ревматоидного артрита, 
синдром Рейтера, псориаз, болезнь Крона, злока-
чественные опухоли, хронические инфекционные 
нагноения – остеомиелит, сифилис, туберкулез и 
др.). Источником сывороточного амилоида А яв-
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ляется острофазовый белок воспаления (serum 
amyloid A, SAA), вырабатываемый печенью. При 
данном типе амилоидоза мишенью являются поч-
ки, сердце поражается в 3% случаев [3]. Остальные 
типы амилоидоза с поражением сердца представле-
ны в таблице.

ATTR-амилоидоз дикого типа (ATTRwt)
Ранее установлено, что ATTRwt наблюдает-

ся преимущественно у мужчин в возрасте старше 
65–70 лет и, как правило, представлен СНсФВ [21]. 
Доказана прямая связь между возрастом пациента и 
вероятностью возникновения ATTRwt [22]. Учиты-
вая рост численности пожилого населения в мире, 
в течение следующих трех десятилетий ATTRwt 
амилоидоз может стать наиболее распространен-
ным типом амилоидной КМП.

Большинство эпидемиологических данных 
были получены на основании результатов ау-
топсии. Так, по данным одного из исследований, 
каждый четвертый пациент старше 80 лет имел 
отложение амилоидогенного транстиретина в 
сердце [23]. В более раннем исследовании проде-
монстрированы не только схожие результаты, но 
и клинико-гистологическую взаимосвязь, которая 
проявлялась в следующем: у пациентов с сер-
дечным амилоидозом чаще встречалась СНсФВ, 
фибрилляция предсердий, был более тяжелый 
функциональный класс СН по классификации 
Нью-Йоркской ассоциации сердца (NYHA) [24]. 
Примечательно, что более 30% пациентов с ги-
стологически подтвержденным диагнозом амило-
идоза при ретроспективной оценке имели, по дан-
ным ЭхоКГ, признаки амилоидной КМП, однако 
диагноз был поставлен несвоевременно (посмер-
тно) [24]. На основании накопленных результатов 
многих научных работ эти и многие другие карди-
альные признаки (низкий вольтаж зубцов по элек-
трокардиографии (ЭКГ), гипотензия при наличии 
артериальной гипертензии в анамнезе, толщина 
стенки левого желудочка (ЛЖ) более 12 мм, на-
рушение проводимости и др.) позволяют лечаще-
му врачу заподозрить наличие амилоидоза сердца 
на ранних стадиях [6]. Клинические рекоменда-
ции и международные консенсусы выделяют их 
в красные флаги ATTR-КМП [6, 25]. Несмотря на 
разносторонность и неспецифичность симпто-
матики (дерматит, полиневропатия, вегетативная 
дисфункция, зрительные нарушения и др.), пато-
логия имеет типичные особенности: очередность 
вовлечения систем организма в патологический 
процесс (чаще всего вовлекается в процесс опор-
но-двигательный аппарат, а именно поперечная 
связка запястья ввиду высокой тропности амило-
идогенного транстиретина к ней), однотипность 
ранних симптомов (туннельный карпальный син-
дром, разрыв сухожилия бицепса, сенсомоторная 

полинейропатия по типу «от дистального к прок-
симальному» и др.) [3, 6]. 

ATTR-амилоидоз наследственного типа 
(ATTRm)

Определено, что ген транстиретина расположен 
на 18q хромосоме. На сегодняшний день обнару-
жено более 140 различных мутаций в гене, боль-
шинство из которых амилоидогенные. В отличие 
от ATTR-амилоидоза дикого типа, который чаще 
характеризуется кардиологическим фенотипом, на-
следственный ATTR-амилоидоз имеет следующие 
основные клинические формы: преимущественно 
кардиологическая (чаще всего мутация Val122lle), 
преимущественно неврологическая (чаще всего 
мутация Val30Met) или смешанная (чаще всего 
мутация Thr60Ala) [6]. Однако не только фенотип, 
но и прогноз ATTRm-амилоидоза зависит от типа 
мутации [26]. Следует отметить, что носительство 
мутантного гена не всегда приводит к развитию 
заболевания, поскольку инициаторами могут быть 
негенетические факторы: пол, возраст, этническая 
и географическая принадлежность [27], а также 
влияние иммунного ответа (система комплемента), 
что в настоящее время активно изучается на живот-
ных моделях [28]. 

Наследственные формы ATTR-амилоидоза в 
настоящее время зарегистрированы в 36 странах 
мира. В эндемичных районах распространенность 
болезни оценивается как 1 к 1 000 человек [29]. 
Данные о распространенности определенных му-
таций в РФ в настоящее время отсутствуют. 

Вариант мутации Val122lle (преимуществен-
но кардиологическая форма) ассоциирован с бо-
лее поздним дебютом (средний возраст достигает 
70 лет), мужским полом, тяжелой СН с функцио-
нальным классом по NYHA III и IV, высоким по-
казателем N-концевого мозгового натрийуретиче-
ского пропептида (NT-proBNP), самым высоким 
уровнем смертности и короткой медианой выжи-
ваемости после установленного диагноза среди 
всех вариантах ATTRm [30]. У 25–38% пациентов 
регистрируется фибрилляция предсердий ввиду 
анатомической особенности отложения амилоида 
в предсердиях [30]. Более редкие мутации, такие 
как Leu111Met и lle8Leu, в основном встречающи-
еся в Италии и Дании, также приводят к тяжелой 
КМП, но уже в более молодом возрасте [31]. По 
данным регистра THAOS установлено, что почти 
у 60% пациентов с вариантом мутации Val122lle 
наблюдалась сенсорная невропатия [18]. Мутация 
Val30Met, как правило, проявляется полиневропа-
тией и уже в более позднем возрасте может мани-
фестировать в КМП [18]. Таким образом, при по-
дозрении на ATTRm-КМП рекомендовано всегда 
направлять пациента на консультацию к неврологу 
с акцентом на поиск данной патологии. 
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Неинвазивный диагностический поиск и 
подводные камни ATTR-КМП

До недавнего времени любое подозрение на 
амилоидоз сердца требовало подтверждения с по-
мощью эндомиокардиальной либо экстракарди-
альной биопсии, что вызывало значительные за-
держки в диагностике ввиду сложности ее выпол-
нения и малой доступности. Большим прорывом в 
понимании масштабности эпидемиологии ATTR-
КМП послужил упрощенный диагностический ал-
горитм, предложенный J.D. Gillmore с соавт. в 2016 
г., которым пользуются до сих пор [32]. Данный ал-
горитм позволяет в 100% случаев диагностировать 
ATTR-КМП с помощью сцинтиграфии миокарда с 
использованием 99mTc-PYP у пациентов, у которых 
лабораторно отсутствует моноклональная гамма-
патия. Внедрение данного алгоритма позволило 
исключить рутинное проведение биопсии миокар-
да для диагностики амилоидоза. Однако, несмо-
тря на высокую распространенность ATTR-КМП 
вследствие рутинного использования сцинтигра-
фии миокарда, заболевание все еще демонстрирует 
низкий процент прижизненно диагностированных 
случаев [33]. Одной из причин является то, что 
симптомы СН (одышка, усталость, слабость) при 
амилоидной КМП часто неспецифичны и ассоции-
руемы со старением, таким образом упускаются из 
виду. Во-вторых, старшая возрастная категория па-
циентов имеет высокий профиль коморбидности, 
что затрудняет дифференциальную диагностику 
неспецифичной симптоматики. В результате чего 
такие пациенты требуют комплексного и междис-
циплинарного подхода с целью активного выявле-
ния маркеров (клинических, инструментальных, 
лабораторных), повышающих диагностические 
шансы в пользу данного заболевания и оправдыва-
ющих проведение сцинтиграфии миокарда.

Из-за фенотипической разнородности пациен-
тов с СНсФВ необходим скрининг различных со-
стояний, ассоциированных с повышенным риском 
наличия ATTR-КМП. Так, в ряде исследований про-
анализирована распространенность ATTR-КМП у 
пациентов с СНсФВ с разнообразными критерия-
ми включения: результаты сцинтиграфии костей, 
пациенты с наличием показаний для имплантации 
кардиостимулятора по причине нарушения ритма 
сердца, проведенное хирургическое вмешательство 
по причине туннельного синдрома в анамнезе, фе-
нотип гипертрофической КМП, стеноз аортального 
клапана и др. [34]. В результате установлено, что 
распространенность ATTR-КМП среди изученных 
состояний была выше, чем предполагали авторы. 
Таким образом, можно заключить, что по крайней 
мере у одного из десяти пациентов с СНсФВ, сте-
нозом аортального клапана или гипертрофической 
КМП может быть пропущена ATTR-КМП. Возмож-
но, что обязательный диагностический скрининг на 

амилоидоз у данных групп пациентов повысит вы-
являемость заболевания. В других исследованиях 
изучалась распространенность амилоидной КМП 
у пациентов, которые перенесли хирургическую и 
эндоваскулярную замену аортального клапана, что 
предполагает изолированное отложение амилоида 
в клапан [35]. Распространенность достигала 16% 
случаев среди пациентов после транскатетерной 
замены аортального клапана и от 6 до 10% случаев 
после хирургического вмешательства [35], что по-
вышает настороженность в пользу амилоидоза, а 
также оправдывает обязательное проведение сцин-
тиграфии миокарда с 99mTc-PYP у данной категории 
больных. Таким образом, результаты многочислен-
ных скрининговых исследований привели к вне-
дрению красных флагов в диагностические опции 
для пациентов с подозрением на ATTR-КМП [6].

Инструментальные и лабораторные крите-
рии ATTR-КМП

Электрокардиография. ЭКГ-маркерами ATTR-
КМП считаются следующие изменения: низковоль-
тажные комплексы QRS, псевдоинфарктный пат-
терн, блокада левой ножки пучка Гиса [8]. На са-
мом деле эти признаки недостаточно чувствитель-
ны, чтобы идентифицировать диагноз. Так, первый 
ЭКГ-признак выявляется только у 25% больных с 
ATTR-КМП [36]. 

Тем не менее у пациентов с длительным тече-
нием болезни отмечается прогрессирующее сниже-
ние вольтажа, что связано с увеличением отложе-
ния амилоида в миокарде [36]. Таким образом, низ-
кий вольтаж на ЭКГ – это поздний признак ATTR-
КМП, который бесполезен для ранней диагностики. 
Псевдоинфарктный паттерн/блокада левой ножки 
пучка Гиса могут помочь заподозрить амилоидоз 
сердца, если у пациента отсутствуют другие при-
чины их развития (наиболее частая – ишемическая 
болезнь сердца). С увеличением толщины межже-
лудочковой перегородки повышается вероятность 
наличия вышеописанных ЭКГ-признаков [37]. По 
данным многих научных работ, наблюдаются вы-
сокая вероятность формирования ритма фибрил-
ляции предсердий с нормо- или брадисистолией 
для желудочков, нарушение проводимости по типу 
атриовентрикулярных блокад разных градаций, 
дисфункция синусового узла, что требует имплан-
тации вспомогательных устройств [8]. Несмотря 
на наличие отличительных ЭКГ-особенностей в 
случаях ATTR-КМП, данный метод не помогает в 
ранней диагностике заболевания, так как измене-
ния появляются при существенной инфильтрации 
миокарда амилоидом, что отрицательно влияет на 
прогноз. Однако следует помнить, что отсутствие 
этих ЭКГ-признаков не исключает диагноз амило-
идоза сердца. 

Эхокардиография. Доступный и простой метод 
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визуализации, который может вызвать подозрение 
на амилоидоз сердца, но не верифицировать его, – 
это трансторакальная ЭхоКГ. Существуют типич-
ные признаки (красные флаги) инфильтративной 
КМП: в результате накопления амилоида в интер-
стициальном пространстве происходит концен-
трическое утолщение стенок левого и/или правого 
желудочков более 1,2 см (псевдогипертрофия), при 
этом у пациента, как правило, отсутствуют основ-
ные причины, которые могут приводить к истин-
ной гипертрофии кардиомиоцитов и визуальной 
картине гипертрофии на ЭхоКГ (тяжелый аорталь-
ный стеноз, длительная артериальная гипертензия, 
гипертрофическая КМП) [3, 6, 8]. Но, с другой 
стороны, амилоидная КМП может протекать под 
маской данных заболеваний. При ультразвуковой 
визуализации сердечной мышцы (чаще межжелу-
дочковой перегородки) определяется зернистость/
глыбки амилоида/свечение, однако это более субъ-
ективный признак, который зависит от множества 
факторов: возможности аппаратуры, качества изо-
бражения, освещения, ориентации не на расчетные 
показатели, а на зрительное восприятие изображе-
ния, опыта врача [8].

Помимо перечисленных признаков к основным 
также следует отнести нормальные или уменьшен-
ные объемные показатели желудочков ввиду плохой 
податливости (релаксации) миокарда, что приводит 
к повышению давления наполнения желудочков, 
снижению тканевой доплеровской скорости ми-
трального и трикуспидального колец, формирова-
нию диастолической дисфункции II типа [8]. В ре-
зультате происходит прогрессирующее увеличение 
размеров и жесткости предсердий, что приводит к 
электромеханической диссоциации и ухудшению 
прогноза [38]. Несмотря на сохранную ФВ, сердеч-
ный выброс снижается до критических значений и 
становится зависимым от частоты сердечных сокра-
щений [6, 8], что следует помнить на начальном эта-
пе диагностики – сборе анамнеза заболевания. До-
полнительные параметры при амилоидозе, которые 
редко используют в реальной клинической прак-
тике, могут служить самыми ранними ЭхоКГ-при-
знаками и предшествовать клиники СН: снижение 
фракционного укорочения < 30% и глобальной ба-
зальной продольной деформации (стрейн) с апи-
кальным сохранением (типичный вид «вишенка 
на торте» или «бычий глаз») [6, 8]. Оценка данных 
параметров наиболее полезна у пациентов с необъ-
яснимой причиной гипертрофии ЛЖ, а также для 
более точной оценки динамики прогрессирования, 
влияния на прогноз [39] или эффективности лече-
ния амилоидной КМП. 

Проблема использования данных методов за-
ключается в их технической сложности. Вероятно, 
включение их в стандартные протоколы ЭхоКГ для 
рутинного использования в клинике, а не только в 

научных целях позволит повысить осведомлен-
ность врачей о данном заболевании и улучшить 
раннюю выявляемость. Чувствительность данно-
го метода диагностики повышается при наличии 
сразу нескольких инструментальных и/или клини-
ческих красных флагов у пациента [40]. Так, со-
четание параметров утолщения ЛЖ по ЭхоКГ и 
низкого вольтажа зубцов ЭКГ повышает чувстви-
тельность почти до 80% [41]. В одном итальянском 
исследовании в когорте пациентов старше 55 лет 
(n = 217) с типичными ЭхоКГ-признаками ами-
лоидной КМП (> 1 критерия ЭхоКГ при наличии 
гипертрофированного, недилатированного ЛЖ и 
сохранной ФВ) распространенность сердечного 
амилоидоза составила 29%, что демонстрирует хо-
рошую диагностическую точность данного метода 
исследования [42]. Однако не всегда отсутствие 
ЭхоКГ-признаков амилоидной КМП и признаков 
СН исключает данный диагноз. В одной из работ 
отмечено, что в когорте пациентов с СНсФВ без 
гипертрофии ЛЖ частота встречаемости ATTR-а-
милоидоза составила 5% [43], что подтверждает 
значимость ранней диагностики до манифестации 
гипертрофии миокарда. В другом исследовании 
описаны течение заболевания и прогноз у пациен-
тов без симптомов СН. Почти у 30% пациентов с 
ATTR-КМП (n = 118), не имевших симптомы СН 
на момент включения в исследование, развилась 
клиника СН, почти столько же умерли через 3,7 
года (средний период наблюдения) [44]. Поэто-
му не менее важной задачей является постановка 
диагноза до появления развернутой картины СН. 
Таким образом, ЭхоКГ является высокоспецифич-
ным методом ранней диагностики ATTR-КМП, 
однако его чувствительность далека от 100% зна-
чения и зависит от нескольких факторов: опыта 
врача-диагноста, качества аппаратуры, наличия 
сочетания нескольких (более одного критерия при 
гипертрофии ЛЖ) визуализирующих критериев, 
выраженности инфильтративного процесса. 

Магнитно-резонансная томография. Большое 
значение в неинвазивной диагностике занимает 
МРТ с гадолинием (внеклеточное контрастное 
вещество), которое проявляется усилением сиг-
нала с субэндокардиальным и трансмуральным 
контрастированием [3]. Данная специфическая 
картина позволяет дифференцировать амилоидоз 
сердца от других КМП, диагностировать заболе-
вание на самых ранних стадиях, когда у пациен-
тов еще отсутствуют признаки гипертрофии ЛЖ 
и выраженные нарушения рестрикции, а также 
рассчитать объем накопления амилоида (тяжесть 
заболевания) [3]. Чувствительность и специфич-
ность данного метода диагностики достигает 88 и 
92% соответственно [45]. Однако его использова-
ние ограничено у пациентов с почечной недоста-
точностью.
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Сцинтиграфическое исследование. Сцинтигра-
фия миокарда с ОРФП (в РФ это 99mTc-PYP) – самый 
точный метод неинвазивной диагностики ATTR-
КМП, который позволяет установить диагноз без 
биопсии в самые ранние сроки, в отличие от ЭхоКГ 
и МРТ [6, 32]. По результатам крупных когортных 
исследований, чувствительность данного мето-
да диагностики достигает 100% при наличии 2-й 
или 3-й степени поглощения костного индикато-
ра по шкале Perugini и при отсутствии признаков 
AL-амилоидоза по всем трем лабораторным тестам 
(электрофорез моноклонального белка в сыворотке 
крови и моче с помощью иммунофиксации, анализ 
на свободные легкие цепи в сыворотке крови) [32]. 
Однако до сих пор остается неопределенность в 
отношении пациентов с 1-й степенью накопления 
ОРФП: является ли такой результат отрицатель-
ным или вариантом начальной стадии заболевания; 
оправдано ли инициирование терапии на данном 
этапе или необходим динамический контроль осте-
осцинтиграфии и в какие сроки (через 3/6/12 мес.); 
требуют ли такие пациенты более глубокого скри-
нинга на ATTRm-амилоидоз ввиду изученной низ-
кой чувствительности редких патогенных мутаций 
транстиретина (Ser97Tyr, Ph84Leu, Tyr114Cys и др.) 
к сцинтиграфии с костными индикаторами [46].

Несмотря на диагностическую ценность данно-
го метода, прогностическая роль остается спорной. 
Доказано, что поражение сердца при амилоидозе 
напрямую является предиктором смертности [4], а 
также замечена потенциальная связь между бивен-
трикулярным поглощением ОРФП при проведении 
сцинтиграфии и смертностью от сердечных и от 
всех причин, госпитализаций по поводу СН [47]. 
В другом исследова-
нии оценивалась вы-
живаемость пациентов 
с ATTR-амилоидозом, 
стратифицированных в 
соответствии с оценкой 
по шкале Perugini (0–3 
степень) по данным сцин-
тиграфии с 99mTc-PYP [48]. 
Так, степень поглощения 
ОРФП не имела прогно-
стического значения [48]. 
Возможно, это могло быть 
связано с конкурирующим 
поглощением препарата 
другими органами и тка-
нями. Для возможности 
проведения мониторинга 
активности заболевания, 
оценки степени его влия-
ния на прогноз и эффекта 
от терапии при помощи 
сцинтиграфии с ОРФП 

Диагностический алгоритм у пациентов с подозрением на амилоидоз сердца [47, 49]

Diagnostic algorithm for patients with suspected cardiac amyloidosis [47, 49]

Примечание: МРТ – магнитно-резонансная томография; СН – сердечная недостаточность; 
ХСНсФВ – хроническая сердечная недостаточность с сохраненной фракцией выброса; 
ЭКГ – электрокардиография; ЭхоКГ – эхокардиография; 99mTc-PYP – пирофосфат 
технеция; ATTRm – мутантный тип транстиретинового амилоидоза; ATTRwt – дикий тип 
транстиретинового амилоидоза. 

Note: MRI – magnetic resonance imaging; HF – heart failure; CHFpEF – chronic heart failure 
with preserved ejection fraction; ECG – electrocardiography; ECHO - echocardiography; 
99mTc-PYP – technetium pyrophosphate; ATTRm – mutant type amyloidosis; ATTRwt – wild-type 
amyloidosis.

требуется дальнейшее глубокое изучение ATTR-
КМП и проблемы амилоидоза в целом. 

Лабораторные исследования. Для ATTR-КМП 
характерны непропорционально высокий уровень 
NT-proBNP и постоянно повышенный уровень кон-
центрации тропонина при отсутствии коронарного 
поражения [6]. Оценка данных показателей не обла-
дает высокой специфичностью, а только помогает 
подкрепить подозрения в пользу инфильтративного 
заболевания сердца. Важным этапом диагностики 
после подтверждения ATTR-амилоидоза более точ-
ными инструментальными методами (сцинтигра-
фия миокарда) является проведение генетического 
тестирования для дифференциальной диагностики 
мутантного и сенильного ATTR-амилоидоза. Пред-
ставленные два типа ATTR-амилоидоза различа-
ются скоростью прогрессирования и клиническим 
течением заболевания, что влияет на лечебную 
тактику [6]. При сомнительных результатах сцин-
тиграфии для исключения иного типа амилоидной 
КМП предлагается проведение гистологического 
исследования с последующей иммуногистохими-
ей для типирования амилоида [6]. Стоит помнить о 
важности проведения лабораторного скрининга на 
AL-амилоидоз (электрофорез с иммунофиксацией 
белков сыворотки крови и мочи для определения 
легких лямбда- и каппа-цепей иммуноглобулинов в 
сыворотке и белка Бенс-Джонса в моче) [3].

На рисунке представлен диагностический алго-
ритм у пациентов с подозрением на амилоидоз сердца.

Заключение
ATTR-КМП – тяжелое инфильтративное забо-

левание сердца с плохим прогнозом при несвоев-
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